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345. Pr. EL HANCHI ZAKI

346. Pr. EL KHORASSANI Mohamed
347. Pr. ELYOUNASSI Badreddine*
348. Pr. HACHI Hafid

349. Pr. JABOUIRIK Fatima

350. Pr. KARMANE Abdelouahed
351. Pr. KHABOUZE Samira

352. Pr. KHARMAZ Mohamed

353. Pr. LEZREK Mohammed*

354. Pr. MOUGHIL Said

355. Pr. NAOUMI Asmae*

356. Pr. SAADI Nozha

357. Pr. SASSENOU ISMAIL*

Ophtalmologie
Urologie
Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie
Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie
Anesthésie Réanimation
Pédiatrie
Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique

Ophtalmologie
Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Chimie Analytique
Anesthésie Réanimation

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-

Neurologie

Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie
Chirurgie Générale

Pédiatrie
Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Gastro-Entérologie



358.
359.

360.

Pr. TARIB Abdelilah*
Pr. TIJAMI Fouad
Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

361.
362.
363.
364.
365.
366.
367.

368.

369.
370.
371.
372.
373.
374.
375.
376.
377.
378.
379.

380.

381.
382.
383.
384.
385.
386.
387.

388.

380.

Pr. ABBASSI Abdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALAOUI Ahmed Essaid
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAR Yamama

Pr. AMAZOUZI Abdellah

Pr. AZIZ Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENHALIMA Hanane

Pr. BENHARBIT Mohamed
Pr. BENYASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. BOUKLATA Salwa

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. EL HAMZAOUTI Sakina
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. KARIM Abdelouahed

Pr. KENDOUSSI Mohamed*
Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. TNACHERI OUAZZANI Btissam
Pr. ZERAIDI Najia

AVRIL 2006

423.
424.
425.
426.
427

428.
429

430.

431.
432.
433.
434.

Pr. ACHEMLAL Lahsen*
Pr. AFIFI Yasser
Pr. AKJOUJ Said*
Pr. BELGNAOUI Fatima Zahra
Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika
Pr. BIYI Abdelhamid*
Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHYA Abdellatif*
Pr. CHEIKHAOUI Younes
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique

Chirurgie Générale

Microbiologie

Rhumatologie

Néphrologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale

Ophtalmologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Radiologie

Ophtalmologie

Biophysique

Microbiologie

Cardiologie

Pédiatrie

Radiologie
Ophtalmologie

Cardiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire

Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Rhumatologie

Dermatologie

Radiologie

Dermatologie
Hématologie

O.R.L

Biophysique
Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Chirurgie Cardio — Vasculaire

Gynécologie Obstétrique
Cardiologie



435. Pr. ESSAMRI Wafaa

436. Pr. FELLAT Ibtissam

437. Pr. FAROUDY Mamoun

438. Pr. GHADOUANE Mohammed*
439. Pr. HARMOUCHE Hicham
440. Pr. HANAFI Sidi Mohamed*
441  Pr. IDRISS LAHLOU Amine
442. Pr. JROUNDI Laila

443. Pr. KARMOUNI Tariq

444. Pr. KILI Amina

445. Pr. KISRA Hassan

446. Pr. KISRA Mounir

447. Pr. KHARCHAFI Aziz*

448. Pr. LAATIRIS Abdelkader*
449. Pr. LMIMOUNI Badreddine*
450. Pr. MANSOURI Hamid*

451. Pr. NAZIH Naoual

452. Pr. OUANASS Abderrazzak
453. Pr. SAFI Soumaya*

454. Pr. SEKKAT Fatima Zahra
455. Pr. SEFTANI Sana

456. Pr. SOUALHI Mouna

457. Pr. TELLAL Saida*

458. Pr. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

458. Pr. LARAQUI HOUSSEINI Leila
459. Pr. EL MOUSSAOUI Rachid
460. Pr. MOUSSAOUI Abdelmajid
461. Pr. LALAOUI SALIM Jaafar *
462. Pr. BAITE Abdelouahed *

463. Pr. TOUATI Zakia

464. Pr. OUZZIF Ez zohra  *

465. Pr. BALOUCH Lhousaine *
466. Pr. SELKANE Chakir *

467. Pr. EL BEKKALI Youssef *

468. Pr. AIT HOUSSA Mahdi *

469. Pr. EL ABSI Mohamed

470. Pr. EHIRCHIOU Abdelkader *
471. Pr. ACHOUR Abdessamad *
472. Pr. TAJDINE Mohammed Tariq
473. Pr. GHARIB Noureddine

474. Pr. TABERKANET Mustafa *
475. Pr. ISMAILI Nadia

476. Pr. MASRAR Azlarab

477. Pr. RABHI Monsef *

478. Pr. MRABET Mustapha *

479. Pr. SEKHSOKH Yessine *

Gastro-entérologie
Cardiologie
Anesthésie Réanimation
Urologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie
Urologie
Pédiatrie
Psychiatrie
Chirurgie — Pédiatrique
Médecine Interne
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
O.R.L
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie
Anatomie Pathologique
Pneumo — Phtisiologie
Biochimie
Pneumo — Phtisiologie

Anatomie pathologique
Anesthésie réanimation
Anesthésier réanimation
Anesthésie réanimation

Anesthésie réanimation

Cardiologie
Biochimie
Biochimie
Chirurgie cardio vasculaire

Chirurgie cardio vasculaire

Chirurgie cardio vasculaire
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Chirurgie générale

Chirurgie générale

Chirurgie plastique
Chirurgie vasculaire périphérique

Dermatologie
Hématologie biologique
Médecine interne

Médecine préventive santé publique et hygiene

Microbiologie



480. Pr. SEFFAR Myriame Microbiologie

481. Pr. LOUZI Lhoussain * Microbiologie

482. Pr. MRANI Saad * Virologie

483. Pr. GANA Rachid Neuro chirurgie

484. Pr. ICHOU Mohamed * Oncologie médicale
485. Pr. TACHFOUTI Samira Ophtalmologie

486. Pr. BOUTIMZINE Nourdine Ophtalmologie

487. Pr. MELLAL Zakaria Ophtalmologie

488. Pr. AMMAR Haddou * ORL

489. Pr. AOUFI Sarra Parasitologie

490. Pr. TLIGUI Houssain Parasitologie

491. Pr. MOUTAJ Redouane * Parasitologie

492. Pr. ACHACHI Leila Pneumo phtisiologie
493. Pr. MARC Karima Pneumo phtisiologie
494. Pr. BENZIANE Hamid * Pharmacie clinique
495. Pr. CHERKAOUI Naoual * Pharmacie galénique
496. Pr. EL OMARI Fatima Psychiatrie

497. Pr. MAHI Mohamed * Radiologie

498. Pr. RADOUANE Bouchaib ® Radiologie

499. Pr. KEBDANI Tayeb Radiothérapie

500. Pr. SIFAT Hassan * Radiothérapie

501. Pr. HADADI Khalid * Radiothérapie

502. Pr. ABIDI Khalid Réanimation médicale
503. Pr. MADANI Naoufel Réanimation médicale
504. Pr. TANANE Mansour * Traumatologie orthopédie

505. Pr. AMHAJJI Larbi * Traumatologie orthopédie



Mars 2009
Pr. BJIJOU Younes

Pr. AZENDOUR Hicham *

Pr. BELYAMANTI Lahcen *
Pr. BOUHSAIN Sanae *

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. LAMSAOURI Jamal *

Pr. MARMADE Lahcen

Pr. AMAHZOUNE Brahim *
Pr. AIT ALI Abdelmounaim *
Pr. BOUNAIM Ahmed *

Pr. EL MALKI Hadj Omar

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. CHTATA Hassan Toufik *
Pr. BOUI Mohammed *

Pr. KABBAJ Nawal

Pr. FATHI Khalid

Pr. MESSAOUDI Nezha *

Pr. CHAKOUR Mohammed *
Pr. DOGHMI Kamal *

Pr. ABOUZAHIR Ali *

Pr. ENNIBI Khalid *

Pr. EL OUENNASS Mostapha
Pr. ZOUHAIR Said*

Pr. L’kassimi Hachemi*

Pr. AKHADDAR Ali *

Pr. AIT BENHADDOU El hachmia
Pr. AGADR Aomar *

Pr. KARBOUBI Lamya

Pr. MESKINI Toufik

Pr. KABIRI Meryem

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *
Pr. BASSOU Driss *

Pr. ALLALI Nazik

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. HASSIKOU Hasna *

Pr. AMINE Bouchra

Pr. BOUSSOUGA Mostapha *
Pr. KADI Said *

Octobre 2010

Pr. AMEZIANE Taoufiq*

Pr. ERRABIH Ikram

Pr. CHERRADI Ghizlan

Pr. MOSADIK Ahlam

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. KANOUNI Lamya

Pr. EL KHARRAS Abdennasser®

Anatomie
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Biochimie
Cardiologie
Chimie Thérapeutique
Chirurgie Cardio-vasculaire
Chirurgie Cardio-vasculaire
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Dermatologie
Gastro-entérologie
Gynécologie obstétrique
Hématologie biologique
Hématologie biologique
Hématologie clinique
Médecine interne
Médecine interne
Microbiologie
Microbiologie
Microbiologie
Neuro-chirurgie
Neurologie
Pédiatrie
Pédiatrie
Pédiatrie
Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Radiologie
Radiologie
Radiologie
Rhumatologie
Rhumatologie
Traumatologie orthopédique
Traumatologie orthopédique

Médecine interne

Gastro entérologie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Anesthésie réanimation

Radiothérapie

Radiologie



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

DARBI Abdellatif*

EL HAFIDI Naima
MALIH Mohamed*
BOUSSIF Mohamed*

EL MAZOUZ Samir
DENDANE Mohammed Anouar
EL SAYEGH Hachem
MOUJAHID Mountassir*
RAISSOUNI Zakaria*
BOUAITY Brahim*
LEZREK Mounir

NAZIH Mouna*
LAMALMI Najat
ZOUAIDIA Fouad
BELAGUID Abdelaziz
DAMI Abdellah*
CHADLI Mariama*

ENSEIGNANTS SCIENTIFIQUES

e
RB8o ol ok

22,
23.

e -
GREBC®PIOAN LGP

[y
xal

PROFESSEURS

Pr. ABOUDRAR Saadia

Pr. ALAMI OUHABI Naima

Pr. ALAOUI KATIM

Pr. ALAOUI SLIMANI Lalla Naima
Pr. ANSAR M’hammed

Pr. BOUKLOUZE Abdelaziz

Pr. BOUHOUCHE Ahmed

Pr. BOURJOUANE Mohamed

Pr. CHAHED OUAZZANI Lalla Chadia
Pr. DAKKA Taoufiq

Pr. DRAOUI Mustapha

Pr. EL GUESSABI Lahcen

Pr. ETTAIB Abdelkader

Pr. FAOUZI Moulay El Abbes

Pr. HMAMOUCHI Mohamed

Pr. IBRAHIMI Azeddine

Pr. KABBAJ Ouafae

Pr. KHANFRI Jamal Eddine

Pr. REDHA Ahlam

Pr. OULAD BOUYAHYA IDRISSI Med
Pr. TOUATI Driss

Pr. ZAHIDI Ahmed

Pr. ZELLOU Amina

* Enseignants Militaires

Radiologie
Pédiatrie
Pédiatrie
Médecine aérotique
Chirurgie plastique et réparatrice
Chirurgie pédiatrique
Urologie
Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
ORL
Ophtalmologie
Hématologie
Anatomie pathologique
Anatomie pathologique
Physiologie
Biochimie chimie
Microbiologie

Physiologie
Biochimie
Pharmacologie
Histologie-Embryologie

Chimie Organique et Pharmacie Chimique

Applications Pharmaceutiques
Génétique Humaine
Microbiologie

Biochimie
Physiologie
Chimie Analytique
Pharmacognosie

Zootechnie
Pharmacologie
Chimie Organique

Biochimie
Biologie
Biochimie

Chimie Organique
Pharmacognosie
Pharmacologie
Chimie Organique
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{

A Allakh
Tout puissant
Qui m’a inspiré
Qui m’a guidé dans le bon chemin

Louanges et remerciements
@our votre clémence et miséricorde

Je vous dois ce que je suis devenue

CEDXSEENEEEENED
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i

J

i

i

{ A Ma trés chére Mére, Fatima

i

( C’est pour moi un jour d une grande importance, car je sais que tu
(| es a la fois fiére et heureuse de voir le fruit de ton éducation et de tes

? efforts inlassables se concrétiser.

{

f Aucun mot, aussi expressif qu'il soit, ne saurait remercier d sa
i

Juste valeur, ['étre qui a consacré sa vie a parfaire mon éducation avec

=)

un dévouement inégal.

ST O ST,

C'est grice a ALLAH puis a toi que je suis devenue ce que je suis

=)

aujourd hui.

S O ST,

Puisse ALLAH m’aider pour rendre un peu soit-il de ce que tu

=)

m’as donné.

KX =D

Puisse ALLAH t'accorder santé, bonheur et longue vie.

SO SIo O ST O ST O ST O ST0 S ST0 O ST,

IOEEEENEEEEEAEEEEN N EEEAEEEENEE TS =



SO ST O ST O ST 0 ST O ST, 92

A mon trés cher pére, Elbachire

S O ST,

Aucune dédicace ne saurait exprimer [estime, le dévouement, le

==

respect et [amour que je vous porte.

==

Vous vous étes investi a me transmettre les principes et les régles

S O ST,

les plus correctes et les plus sacrés.

g Vous avez toujours donné ['image du bon exemple, et vous avez
(| été toujours une grande fierté pour moi

g Que ce travail soit le gage de ma reconnaissance et ma gratitude qu
il nous soit permis de vous assurer a jamais d’un amour filial.

=)

Puisse Dieu vous accorder bonne santé, et vous préter longue vie.

SO SIEo O ST O ST O ST P STD S SID O ST O ST O ST,

IOEEEENEEEEEAEEEEN N EEEAEEEENEE TS =



RS EX K

A mon adorable frére Mohammed

ST O ST,

Cher frére, ton amour, ton soutien moral m’ont toujours été d’un

==

grand secouts.

S O ST,

Tu m’as encouragé depuis le premier jour ou jai choisi d étre

==

médecin.

==

Je t’adore.

S O ST,

A mes chéres sceurs Samira et son mari Said, Rachida et son mari

=)

moustapha

ST O ST,

Les mots ne sauraient exprimer [entendue de [affection que j'ai

=)

pour vous et ma gratitude.

S O ST,

Je vous dédie ce travail avec tous mes veux de bonheur, de santé

=)

et de réussite.

KX =D

Je wvous souhaite une vie pleine de bonheur, de santé et de

S

PToSpérité.

LXK

Que ALLAH vous bénisse et vous protége.

SO SIo O ST O ST O ST

IOEEEENEEEEEAEEEEN N EEEAEEEENEE TS =
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IOEEEENEEEEEAEEEEN N EEEAEEEENEE TS =

Chers Yasmine, Yassine et Soufiane
Votre joie et votre gaieté me comblent de bonheur,
Puisse dieu vous garder et vous protéger.
Je vous adore mes anges.
A ma chére tente Zahra
Je vous dédie ce travail avec toute mon affection et amour.

Que Dieu vous préserve de tout préjudice

A mon cher oncle Mohammed

En témoignage de [affection que je vous ai toujours réserve.
J'espére que vous trouverez a travers ce travail [expression de mes

sentiments les plus chaleureux;

A mes chers cousins Touria , Moustapha, Omar et son marie

Samira

Cette humble dédicace ne saurait exprimer mon grand respect et

ma profonde estime.

Que dieu vous protége
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(| . . .

( A toute ma famille : mes tantes, oncles, cousins et cousines

(| Je vous dédie ce travail en témoignage de mes sentiments les plus
J sinceres

¢ .

i Puisse Dieu vous garder en bonne santé et vous préte une longue
3 vie pleine de bonheur, santé et de prospérité.

f Que Dreu vous protege

J

{ A mes meilleures amies Nezha, Fatiha Sara, Aziza,

i Dounia ,Lamiaa ,Hajar,Imane et toutes mes amies

i

0 Je vous dédie ce travail en témoignage de ma grande affection et
| amour et pour tous les beaux moments qu’on a partagé

i

( Je vous souhaite une florissante santé, un prospére avenir et une
| vie couronnée de succes.

a] ) z )

( A toute personne m’ayant consacré un moment pour m'aider, me
{ conseiller, m'encourager ou simplement me sourire.

i o

( A tous ceux que j ai omis de citer.

i

i

i

i

f

IOEEEENEEEEEAEEEEN N EEEAEEEENEE TS =
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i

(|

i

( A notre Maitre, Président de theése,

J Monsieur N. BENHMAMOUCH

3 Chef de service de chirurgie pédiatrique

( A CHopital denfants de RABAT

i

i

i Nous sommes trés sensibles a [honneur que vous nous faites en
g acceptant la présidence de notre jury de thése.

{ Votre culture scientifique, votre compétence et vos qualités
i

humaines ont suscité en nous une grande admiration, et sont pour vos

=)

éleves un exemple a suivre.

S O ST,

Durant notre formation, nous avons eu le privilege de bénéficier

=)

de votre enseignement et d'apprécier votre sens professionnel.

KX =D

Veuillez accepter, cher Maitre, [assurance de notre estime et

S

notre profond respect.

SO ST O ST O ST P ST0 0 SO O ST,

IOEEEENEEEEEAEEEEN N EEEAEEEENEE TS =



i

J

a] A \

( A notre Maitre et Rapporteur de thése

i Monsteur le professeur M. KISSRA

3 Professeur de chirurgie pédiatrique

q A CHopital 4 enfants-Rabat

i

i

i Vous nous avez confié ce travail sans aucune réserve.

g Nous souhaitons étre digne de cet honneur.

{ Vous nous avez guidés tout au long de notre travail en nous
g apportant vos précieux et pertinents conseils.

) Nous vous remercions pour votre patience et votre soutien lors de
U (a réalisation de cette these.

i

( Veuillez  trouver ici [expression de notre respectueuse
| considération et notre profonde admiration pour toutes vos qualités

S

scientifiques et humaines.

SO ST O ST O ST P ST0 0 SO O ST,

IOEEEENEEEEEAEEEEN N EEEAEEEENEE TS =
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A notre Maitre et Juge de thése
Monsteur le professeur 4. MBARAK
Professeur de chirurgie pédiatrique
A CHopital d enfants-Rabat

ST O ST O ST P ST 0 S0 0 ST,

ST O ST,

Nous sommes immensément touchés par [insigne honneur que

=)

vous nous faites en acceptant de siéger parmi les membres du jury de

=)

notre theése.

S O ST,

Veuillez trouver a travers ce modeste travail [expression de notre

=)

admiration et nos sincéres remerciements.

SO SIEo O ST O ST O ST P STD S SID O ST O ST O ST,

IOEEEENEENEEEAEEEEIEEN N EEEAEEEEENEENREANREEAN
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A notre Maitre et Juge de thése,
Monsieur T. MESSKINI
Professeur de pédiatrie
A CHopital d enfants-Rabat

ST O ST O ST P ST 0 S0 0 ST,

=)

Nous sommes trés sensibles par ["honneur que vous nous faites en

=)

acceptant de jurer notre travail.

SO ST,

Veuillez trouver a travers ce modeste travail la manifestation de

==

notre plus haute estime et de nos sentiments les plus respec ueux,
tre plus haute estime et de timents les plus respect

SO ST O S O CT0 O ST0 S SID S ST O ST O ST, O ST 0 ST,

IOEEEENEENEEEAEEEEIEEN N EEEAEEEEENEENREANREEAN
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A notre Maitre et Juge de thése,
Monsieur S. ETTAIR,
Professeur de Pédiatrie

S O ST O ST O ST 0 ST,

==

Nous sommes particuliérement reconnaissant pour ["honneur que

=)

vous nous faites en acceptant de jurer notre travail.

ST O ST,

Notre gratitude est grande pour ['intérét que vous avez montré a

=)

[encontre de notre travail.

S O ST,

Veuillez trouver dans cet ouvrage le témoignage de notre

=)

profonde reconnaissance et respect

SO SIEo O ST O ST O ST P STD S SID O ST O ST O ST,

IOEEEENEENEEEAEEEEIEEN N EEEAEEEEENEENREANREEAN



oW
v

PLAN

[ y
w% b%



INTRODUTION .o e 1

RAPPEL EMBRYOLOGIQUE .......cooiiieeee sttt 4
I.  LE SYSTEME UROGENITAL ..ociiiiiiieieieieeee et 5
AL LE SYSIEME UFNGITE ..ottt 5
B. Le systeme génital MASCUIIN ..........ccocovveiuiieieieieece et 7
Il. EMBRYOLOGIE DE LA PAROI ABDOMINALE ANTERIEURE ..........cccceouun. 8
RAPPEL ANATOMIQUE ..ottt e 11
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Le Prune Belly syndrome (PBS) ou Eagle-Barrett syndrome est une
malformation complexe et rare, c’est une entité anatomoclinique et radiologique
qui touche essentiellement les sujets de sexe masculin et dont I’etiopathogéneie

demeure a I’heure actuelle inconnue.

Il associe une aplasie ou une grande hypoplasie des muscles de la paroi
antérieure de 1’abdomen, des dilatations des voies urinaires, et des testicules non
descendus. S’y ajoutent d’autres malformations notamment pulmonaires,

cardiovasculaires, digestives et orthopédiques (Figure.1).

Le diagnostic du syndrome de Prune Belly doit se faire précocement a la
naissance voir mieux en anténatal, pour permettre une prise en charge précoce

de cette affection dont le pronostic reste sombre.

Les formes cliniques peuvent étre tres variables allant du mort-né par
dysplasie rénale et respiratoire majeure a ’enfant pratiquement normal. Tout
cela explique la trés grande diversité d’opinions sur I’attitude a adopter face a ce

syndrome.

Du point de vue thérapeutique, la prise en charge des malformations de
I’appareil urinaire fait 1’objet de controverses entre les partisans du traitement

chirurgical et ceux du traitement conservateur.

Le but de ce travail a été d’analyser les aspects épidemiologiques,
anatomocliniques et de projeter la lumiere sur les difficultés du traitement
chirurgical du PBS a partir d’une série de 9 cas répertoriés entre 1989 et 20009,

au service de chirurgie A de I’hopital d’enfants de Rabat.



Figure.1l : Enfant avec syndrome de prune belly associé a une scoliose sévére



= Tt

- -
RAPPEL EMBRYOLOGIQUE
= =

e o A S gsSv



I. LE SYSTEME UROGENITAL

Le systéeme urinaire et génital peuvent étre morphologiquement considérés
comme un seul et méme systeme, le systeme génito-urinaire, en raison de leur
origine embryologique commune et parce que ces deux systémes partagent des
canaux communs. A 1’exception des cellules germinales, la majeure partie du
systeme génito-urinaire dérive du mésoderme intra-embryonnaire. Malgré ces
points communs, il est plus facile d’élucider ces deux systémes par le biais de

ses deux fonctions principales : le systeme urinaire et le systeme génital.
A. Le systeme urinaire

Des cavités apparaissent dans les masses des cellules du mésoderme
intermédiaire et elles se différencient de facon cranio -caudale ; le cordon
néphrogene se développe ainsi le long du corps embryonnaire sous les crétes

urogénitales.

Le pronéphros s’individualise deés la troisiéme semaine a I’extrémité
craniale du cordon néphrogéne. Chez I’homme, le pronéphros n’est pas

fonctionnel et subit une involution totale au début de la cinquieme semaine(1).

Aux alentours du 24°™ jour de grossesse, au niveau dorsolatéral, le cordon
néphrogéne se méetamérise et forme le mésonéphros, ou corps de Wolff. Dés
lors, apparaissent des vésicules néphrotiques, dont certaines s’allongent et
donnent naissance aux tubules urinaires, le glomérule s’invagine dans la
vésicule néphrotique. Le tubule le plus créanial descend parallelement au
mésonéphros, pour former le canal de Wolff, qui va se jeter dans le cloaque

(28éme jour) et constituer une partie limitée de la face postérieure de la vessie.



Le mésonéphros va subir une involution (2), une partie des canaux
mésonéphotiques persistent pour former les canaux déférents chez I’homme.
Chez la fille, les tubes mésonéphrotiques et le canal de Wolff disparaissent et ne
laissent que des structures non fonctionnelles, appelées époophoron et

paraophoron (1).

Le métanéphros se développe au niveau de 1’extrémité caudale du cordon
néphrogéne, il est a ’origine de I’appareil urinaire définitif. Encore bien a
distance de la future vessie, le diverticule métanéphrotique ou bourgeon urétéral
nait de la partie caudale du canal de Wolff. . Il se divise en haut et en arriere
vers le  blasteme  métanéphrogene  (condensation du  cordon
néphrogene).L’extrémité distale du bourgeon urétéral continue a se diviser pour
former les canaux collecteurs et les calices. A la fin de la sixieme semaine, le
bourgeon urétéral s’est divisé au moins quatre fois, chaque division est
surmontée par le blasteme métanephrogene. Le bourgeon urétéral forme aussi

I’uretére adulte. Les cellules du blasteme vont former le néphros (1).

Le métanephros semble remonter le long de la paroi abdominale
postérieure pour atteindre sa position définitive, ce qui est la conséquence d’une
croissance dedifférentielle. A partir de la 10éme semaine, le métanéphros
devient fonctionnel, il élabore de 1’urine qui passe dans la cavité amniotique des

ce stade, mais c’est le placenta qui filtre les déchets foetaux(2).

La vessie nait apres la division du cloaque par le septum uro-rectal, entre la
4eme et la 6eme semaine, la partie antérieure est le sinus urogenital qui sera a
I’origine de la vessie et la partie postérieure est le canal anorectal. Initialement,
la vessie est en continuité avec 1’allantoide mais celle-ci régresse pour former

I’ouraque puis le ligament ombilical aprés la naissance(2).



B. Le systeme génital masculin

Le systeme génital se développe a partir des crétes génitales, lesquelles
correspondent a la partie médiane des crétes urogenitales .Les cellules
germinales primitives migrent de la vésicule vitelline dans les crétes génitales a
la 6éme semaine pour former les cordons sexuels primaires. Le produit du gene

sexuel sur le chromosome Y induit la formation des testicules(2).

Le canal mésonéphrotique donne le canal déférent et 1’épididyme.Les
vésicules séminales sont issues de la partie distale du canal mésonéphrotique et

la prostate provient d’un bourgeon de ’uretre.

Les testicules migrent vers leur position adulte en suivant une bandelette
fibreuse ; le gubernaculum testis. La descente se fait en direction des bourrelets
labiaux scrotaux, une évagination du futur péritoine de la cavité coelomiuque se
prolonge jusqu’a ces bourrelets, dans 1’espace crée par le gubernaculum. Cette
excroissance est connue sous le nom de processus peritoneo-vaginal et elle
précede le futur testicule dans le scrotum. Quand le processus peritonéo-vaginal
passe a travers les trois couches de la paroi abdominale, il forme le canal
inguinal, lequel correspond a une série de fentes ou d’ouvertures dans
I’aponévrose de la partie inférieure et médiane de la paroi musculaire antéro-

latérale.

Les testicules descendent de leur position initiale, haute, dans le futur mur
abdominal postérieur, et restent au niveau de 1’anneau profond du canal inguinal
jusqu’au 7eme mois. La deuxiéme phase qui est hormono- dépendante a lieu du

7éme au 9eme mois.



Les facteurs mécaniques impliqués dans la descente testiculaire
comprennent premierement : I’allongement du corps feetal, et deuxiémement
une augmentation de la pression intra abdominale, résultant du développement
de la musculature abdominale et de 1’augmentation de la taille des viscéres. En
effet, 1’élévation progressive de la pression intra-abdominale tend & pousser le

testicule dans les bourses (11, 12,13).

Les organes genitaux externes apparaissent sous forme de replis cloacaux a
la cinquiéme semaine de chaque coté de la membrane cloacale, ces derniers se
fusionnent dans leur partie antérieure médiane, pour former le tubercule genital.
De chaque c6té des replis cloacaux, les bourrelets génitaux donneront naissance
au scrotum et les tubercules génitales s’allongent pour former le pénis. Les

replis urétraux sont attirés en avant pour s’unir et former [’uretre.

II. EMBRYOLOGIE DE LA PAROI ABDOMINALE ANTERIEURE

La paroi abdominale se constitue a partir des somites dérivés du mésoblaste
para-axial pendant la 3eme semaine du developpement. Les somites se
métamérisent de part et d’autre de la chorde dorsale. Au cours de la 4éme
semaine, ce phénoméne de métamerisation se continue, ainsi trés rapidement
aprés son individualisation, chaque somite se différencie en plusieurs
contingents cellulaires : Le sclérotome dont les cellules vont migrer au niveau de

la région axiale pour former le squelette du rachis et le dermato-myotome(4,130).

Le dermato-myotome est constitué de deux zones denses séparées par une
cavité apparue des la 3éme semaine : le myocele dont les cellules de la zone

interne deviennent les myoblastes, elles constituent le myotome, et la zone



externe constitue le dermatome, qui forme ultérieurement le tissu cellulaire sous

cutané.

En effet, la partie musculaire de la paroi abdominale se constitue a partir de
la 5eme semaine du fait du développement important du myotome. Au niveau de
chaque métameére, le myotome s’étire dans le sens dorso-ventral et donne deux
contingents ; epimere et hypomere. L’hypomére ; contingent ventral qui s’étale
dans toute la paroi ventrale et se dispose en trois couches musculaires et sera a

1’origine des muscles de la paroi abdominale.

Les myotomes de plusieurs hypomeres se fusionnent et forment les nappes
musculaires concentriques sur toute la hauteur de 1’abdomen : Oblique interne,

oblique externe et transverse de 1’abdomen.

Au niveau de la paroi ventrale du feetus, les extrémités antérieures des
hypomeres se fusionnent sur la ligne mediane et constituent une colonne

musculaire : le muscle grand droit.

Les muscles droits de I’abdomen sont formés les premiers, puis les feuillets
mésodermiques musculaires se scindent en trois couches. Au milieu de la
septieme semaine de la vie feetale, les trois paires de muscles larges et les droits

de I’abdomen sont reconnaissables(3).



Figure 2. Développement de ’appareil urinaire : pronéphros, mésonephros et

métanephros (d’apres (1).

1 ; Canal de Wolff ; 2. Bourgeon urétéral ; 3. Blasteme métanéphrogéne. a. Pronéphros ; b. tubes du
mésonéphros ; c. tissu mésonéphrotique indifférencié ; d. pronéphros dégénéré ; e. gonade

indifférenciée ; f. mésonéphros en voie de dégénération.

A. 4 e semaines. B. 6 e semaines .C.8 e semaines.

Figure 5. Origine du systéme musculaire a partir du myotome (2).
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I. LE SYSTEME URINAIRE

A. Le rein

1. La description externe

Le rein est un organe pair retro-péritonéal situé dans les fosses lombaires
de part et d’autre de la colonne vertébrale. Il a la forme d’un ovoide (fig.1) aplati

constitué de deux faces, deux bords, et de deux extrémités.

Le bord latéral, convexe est appelé convexité du rein. Le bord médial est
creusé¢ d’une cavité a sa partiec moyenne : le sinus rénal, I’ouverture du sinus

rénal est appelé le hile rénal.

La surface du rein est lisse chez I’adulte et polylobée chez I’enfant. La
hauteur des reins est proportionnelle a la taille de I’individu(14). Le hile rénal a
une hauteur de 3 cm et une épaisseur de 1,5 cm. Ensemble, les deux reins pesent

environ 300g. Le rein gauche est Iégérement plus dimensionné que le rein droit.

2. La morphologie interne

Les reins sont constitués d’un parenchyme qui entoure le sinus rénal. Le
parenchyme rénal est recouvert d’une capsule fibreuse, solide, qui lui adhere

faiblement.

Le parenchyme rénal est constitu¢ d’une médulla rénale centrale, et d’un

cortex rénal périphérique (Fig. 2).

12



2-1.La medulla rénale
La médulla rénale est constituée des pyramides rénales qui contiennent les
tubules rénaux droits et les tubules collecteurs. . Elles sont au hombre de huit a
dix par rein. Leur sommet fait saillie dans le sinus rénal et forme les papilles

rénales.

2.2 .Le cortex rénal

Le cortex rénal est la zone de filtration glomérulaire. . 1l mesure 1 cm
d’épaisseur entre la base des pyramides rénales et la capsule. Il s’insinue entre
les pyramides, et chaque segment de cortex rénal interpyramidal est appelé
colonne rénale (ou colonne de Bertin). Le cortex rénal est constitu¢ d’une
portion contourneée qui constitue le cortex superficiel, contenant corpuscules
rénaux, et d’une portion radiée située au contact de la base des pyramides
rénales .Chaque pyramide rénale, avec la zone de cortex rénal qui I’entoure et la
prolonge jusqu’a la capsule du rein, forme un lobule rénal ; raison pour laquelle

il existe une lobulation des reins chez I’enfant, qui disparait chez 1’adulte.

2-3.La microanatomie

La médulla et le cortex sont constitués d’environ 1 million de néphrons, qui
sont les unités fonctionnelles microscopiques des reins. Chaque néphron
comprend deux parties : le corpuscule rénal et le tubule rénal .Le corpuscule
rénal est lui aussi constitué de deux parties : la capsule glomérulaire (ou capsule
de Bowman) et le glomérule. Le tubule rénal comprend trois segments : un
tubule rénal contourné proximal, au contact du corpuscule rénal, puis des
tubules rénaux droits descendant et ascendant, qui constituent 1’anse du néphron
(ou anse de Henle), et enfin un tubule contourné distal qui se jette dans un tubule

collecteur.

13
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Figure 1 : Morphologie externe du rein droit(1).

A. Face antérieure.
B. Bord médial avec le hile rénal.

C. Face postérieure, avec projection des limites du sinus rénal. 1. Péle supérieur ; 2. Pole inférieur ; 3
Levre antérieure du hile ; 4. Levre postérieure du hile ; 5. Hile ; 6. Projection du sinus rénal.

Figure 2. Morphologie interne du rein droit(1).

1. Lobule rénal ; 2. Pyramide rénale ; 3. Artere arquée ; 4. Artere interlobaire ; 5. Colonne rénale ; 6

Capsule rénale ; 7. Cercle artériel exorénal ; 8. Artere rétropyélique; 9. Artere rénale ; 10. Artére
prépyélique ; 11. Artére segmentaire inférieure.
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3. Les rapports anatomiques

Le rein est contenu dans une loge renale constituée par la réunion du
feuillet prérénal et retrorénal du fascia rénal et contenant la capsule adipeuse du
rein, entourée par la graisse para-rénale, elle présente une extension supérieure

contenant la surrenale (figure.3).

La loge rénale est delimitée en arriere par la paroi thoracique et le
diaphragme, en avant le rein droit est en rapport avec le foie, la racine du
mesocdlon transverse, 1’angle colique droit, et le duodénum, tandis que le rein
gauche est en contact avec la queue du pancréas, la rate, I’angle colique
gauche, et le jéjunum. Le pdle supérieur du rein est coiffé par la glande
surrénale. Le bord latéral répond a la gouttiére pariéto-colique. Le bord médial
est en contact avec le muscle psoas, 1’aorte a droite et la veine cave inférieure a

gauche (figure.4).

Figure 3. Loge rénale et région lombaire (vue de face)(1)

1. Fascia rénal ; 2. Feuillet rétrorénal ; 3. Muscle grand psoas ; 4. Feuillet intersurrénalorénal ; 5.
Feuillet prérénal ; 6. Capsule adipeuse ; 7. Graisse pararénale
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1. Foie (sectionné) ; 2. Glandes surrénales; 3. Rate ; 4. Récessus hépatorénal; 5. Queue du pancréas
sectionnée; 6. 2éme duodénum ; 7. Angle colique droit ; 8. Angle colique gauche ; 9. Angle duodéno-

jéjunal ; 10. Méso-cbdlon descendant

4. La vascularisation, innervation du rein

Les deux artéres rénales ont pour origine la face latérale de [Daorte
abdominale entre la 12eme vertebre dorsale et la lére vertebre lombaire a
environ 2 cm en dessous de l'origine de D’artére mésentérique supérieure.
L’artére rénale constitue 1’élément le plus postérieur du pédicule rénal, au
niveau du hile, elle se divise en deux branches terminales principales qui
cheminent de part et d’autre de la VES : un rameau antérieur dit prépyélique et
un rameau postérieur dit postpyélique. Ceux ci se subdivisent dans le sinus en
arteres segmentaires dont chacune irrigue une partie du rein, appelée segment.
La division du rein en segments, sur base de la vascularisation, est surtout
utilisée en chirurgie. Le rein peut étre amputé d'un de ses segments sans

préjudice pour le fonctionnement des autres(15).
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Les veines rénales ont pour origine la réunion des veines intrarénales a
I’intérieur du sinus rénal. Les veines intrarénales dites segmentaires sont
disposées en réseau péricalicielle puis péripyélique. Au hile rénal, le réseau
péripyélique se résout en trois troncs veineux antérieurs qui sont a I’origine de la
veine renale qui se termine perpendiculairement sur la face latérale de la veine

cave inferieure, a la hauteur du disque L1-L2.
A droite, la veine rénale se jette directement dans la veine cave inferieure.

A gauche, la veine est plus longue, croise perpendiculairement la face
ventrale de I’aorte abdominale, en passant en arriere de I’artére mésentérique

supérieure, dans la pince aorto-mésentérique.

L innervation du rein dépend du systeme rénal autonome et du plexus rénal.
Les afférences sympathiques du plexus rénal proviennent des ganglions du tronc
sympathique via le nerf splanchnique lombaire et le plexus cceliaque. Les

afférences parasympathiques proviennent des nerfs vagues.

Tous ces nerfs forment un plexus rénal periartériel, qui peut présenter des
petits ganglions rénaux, I’'un deux étant a peu prés constant : le ganglion

aorticorénal(15).
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Figure 5. Vascularisation rénale (vue de face) (1).

1. Pilier droit du diaphragme ; 2. Artére surrénale inférieure droite ; 3. Muscle grand psoas ; 4. Artére
rénale droite ; 5. Veine rénale droite ; 6. Veine gonadique droite ; 7. Artere gonadique droite ; 8.
Artére surrénale supérieure gauche (provenant de I’artére phrénique inférieure gauche) ; 9. Artere
surrénale moyenne gauche ; 10. Veine surrénale inférieure gauche ; 11. Rameau urétéral ; 12. Arc

réno-azygo-lombaire ; 13. Veine gonadique gauche.

B. Les voies urinaires

1-Calices et pelvis rénal

Les calices sont divisés en calices mineurs et calices majeurs. Les calices
mineurs sont la partie initiale de la voie excrétrice supérieure intrarénale et
recueillent I’urine excrétée par les papilles rénales, elles sont au nombre de 8 a
10. Les calices majeurs sont formés par la confluence de 2 a 4 calices
mineurs (15). Les calices majeurs sont disposés dans le plan frontal du rein et

confluent tous vers le pelvis rénal.
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Le pelvis rénal a une forme triangulaire. 1l posséde deux faces : antérieure
et postérieure ; un bord médial presque vertical, un bord inférieur horizontal et
concave, et un sommet inférieur qui répond a I’abouchement de ’uretére pour

former la jonction pyélo-urétérale. La base du triangle recoit les calices majeurs.

Les calices et le pelvis rénal recoivent leur vascularisation directement des
branches du pédicule rénal, leur innervation est assurée par les efférences du

plexus périartéiel.

2. Ureteres

Les ureteres sont des conduits cylindriques qui s'étendent du bassinet a la
vessie. lls descendent en traversant du haut vers le bas le rétro-péritoine. Chez
I’adulte, ils mesurent 25 cm de longueur en moyenne, leur diametre varie de 3 a

5 cm et présente 3 rétrécissements :
e A lajonction pyelo-urétérale.
e Enrégion iliaque, en regard du croisement des vaisseaux iliaques.
e En intra- murale.

Sur tout le trajet, ils sont animés d’un péristaltisme qui permet a 1’urine de
progresser vers la vessie, ils sont diviseés en 4 segments (Figure.6): lombaire (de
10 a 12 cm), iliaque (de 4 a 5 cm), pelvien (de 10 a 12 cm) et intra- vésical ou

intra- mural (de 2 cm).

Les rapports de 1’uretére différent selon leurs segments :

— Ureteres lombaires : en arriére se projettent en regard des apophyses
transverses des 3emes, 4éme et 5éme vertébres lombaires. L uretére

droit est séparé du deuxieme duodénum et du ganius inférius par
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I’angle de treitz, plus bas il est recouvert pas le mesocdlon ascendant.
L’uretére gauche est recouvert sur toute son étendue par le mesocdlon
descendant. De chaque c6té, ils croisent les vaisseaux gonadiques.
Latéralement ils sont en rapport avec le pdle inférieur des reins puis
les muscles grand psoas. Médialement 1’uretére droit est a 2 cm de la
veine cave inférieure. A gauche, il longe a distance I’angle duodéno-
Jéjunal, I’aorte abdominale, 1’artére colique gauche et [D’artére

mésentérique inférieure.

Uretéres iliagues (Figure.6) : A leur entrée dans le détroit supérieur,
les ureteres passent en avant des vaisseaux iliaques. En dehors, ils
répondent au bord médial des muscles grand psoas et aux vaisseaux
génitaux qui leur restent paralléles. En avant, [’uretére droit est croisé
par D’extrémité inférieure du mésentére et par la terminaison de
I’artére iléo- colique. Du cdté gauche, il est recouvert par la racine

secondaire du meso-sigmoide, puis par le péritoine pariétal pelvien.

Uretéres pelviens: Dans la cavité pelvienne, 'uretére décrit une
courbe a laquelle on reconnait deux segments I'un pariétal ’autre
viscéral, et les rapports de chaque segment sont différents selon le

Sexe.

» Chez I’homme, la portion pariétale est en rapport avec La
bifurcation de I’artere iliaque primitive et ’artére hypogastrique
et ses branches. La portion viscérale, est en rapport avec le
rectum, Le canal déférent dont il le croise en avant, la vésicule

séminale et le bas fond de la vessie ou il s’abouche.
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» Chez la femme, la portion pariétale chemine contre la paroi
latérale du pelvis en arriére du ligament large, en rapport avec les
vaisseaux hypogastriques et leurs branches, I’ovaire et le pavillon
de la trompe utérine. La portion viscérale, est sous-ligamentaire
en rapport avec 1’artére utérine qu’il la croise en arriere, le vagin

et le bas fond de la vessie ou 1l s’abouche.

La vascularisation artérielle des uretéres est segmentaire, elle est riche pour
le segment iliaque et pelvien, et pauvre pour le segment lombaire, elle provienne
des arteres rénales, iliaques internes et des arteres gonadiques, ces artéres sont

reliées entre elles par des petites anastomoses dans I’adventice (Figure.7).

La vascularisation veineuse est satellite de la vascularisation artérielle. Les
veines urétérales se jettent essentiellement dans les veines rénales, les veines

iliaques internes, les veines gonadiques, et les veines veésicales.
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Figure 6 : | morphologie externe des ureteres sur une vue sagittale latérale (a) et sur une
vue de face (b) (1).

1. Uretére lombaire ; 2. Uretére iliaque ; 3. uretere pelvien.
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Figure.7 : Le systeme artériel longitudinal adventiciel de I’uretére(129).
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3. La vessie

La vessie est un organe musculo-fibreux creux dont la fonction est de

recueillir I'urine produite par les reins et de la stocker entre les mictions.

Sa forme dépend de son état de réplétion. On la subdivise en deux sous
unités (Figure.7) : le detrusor situé au dessus des orifices urétéraux ; la base ou

trigone, située au dessous des méats urétéraux.

La face supérieure de la vessie est tapissée par le péritoine, la face antéro-
inférieure est unie au pubis par les ligaments pubo-vésicaux. La base de la vessie
entre en rapport chez ’homme avec les vésicules séminales, la prostate et le

rectum, chez la femme avec la face antérieure du vagin et de 1’utérus.
La vascularisation artérielle de la vessie provient de trois pedicules :

e Le pédicule supérieur formé de 3 a 4 branches de la partie

perméable de I’artére vésico-ombilicale.

o Pédicule inférieur : Chez I’homme: il provient de 1’artére génito-
vesicale branche de I’hypogastrique. Chez la femme: il provient des

branches vésico-vaginales tributaires de 1’artére utérine.

e Peédicule antérieur : Est moins important et formé de I’artére vésicale

branche de I’artére honteuse interne.

L’innervation de la vessie est issue du plexus pelvien.
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4. Uretre

4-1.Urétre masculin(Figure.8)

Il commence au col de la vessie et traverse respectivement la prostate, le
périnée antérieur et le corps spongieux pour se terminer au meat situé a
I’extrémité du gland. Sa longueur varie en fonction de 1’dge et des sujets. On

peut diviser ’urétre selon plusieurs critéres :

v' Division anatomique :

e Uretre prostatique : allant du col vésical au bec de la prostate,
obliquement en bas et en avant.

e Uretre membraneux : court, il  traverse le plan musculo-
aponevrotiqgue moyen du périnée, oblique en bas et en avant. A sa
terminaison se trouve le cul de sac du bulbe.

e Uretre spongieux : sa paroi est formée par la gaine érectile du corps
spongieux. Il est oblique en haut et en avant jusqu’a I’angle pénien
(urétre bulbaire), puis il se prolonge par la portion mobile de 1’urétre
(uretre pénien puis balanique).

v Division chirurgicale :

e Uretre fixe : inclus [1uretre prostatique, membraneux et
périnéoscrotal ;

e Uretre mobile : uretre pénien.

v' Division anatomopathologique :

e Uretre postérieur : incluant 1’urétre prostatique et 1’uretre

membraneux ;

e Urétre antérieur : c’est |’uretre spongieux
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L’appareil sphinctérien de I’urétre masculin est double :

v" Sphincter lisse : situé autour de la partie initiale de I’urétre prostatique.

v’ Sphincter strié ou externe : au niveau de 1’urétre membraneux.

La vascularisation artérielle de 'urétre est tributaire de ’artére honteuse

interne et de 1’artére hémorroidale moyenne.

L’urétre postérieur est innervé par le plexus hypogastrique par
I’intermédiaire du plexus vésical et prostatique tant que 1’urétre spongieux est

innervé par le nerf honteux interne.

4-2.Urétre féminin

L'uretre féminin est beaucoup plus court que chez I'homme et mesure

environ 3-4 cm.

H

. Pubis.

. Ligament arqué sous-pubien.
. Vessie.

. Péritoine.

. Ligament pubovésicaux.

. Veine dorsale profonde de la verge.
. Prostate.

. Urétre prostatique.

. Uretre bulbaire.

10. Urétre pénien.

9 11. Corps caverneux.

12. Corps spongieux.

13. Bulbe du corps spongieux.
14. Gland.

15. Sphincter strié de l'uretre
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Figure.8 : Coupe sagittale de ’urétre.
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II- APPAREIL GENITAL MALE : TESTICULES ET GLANDES
ANNEXES.

Le testicule, organe pair, dont le grand axe est oblique en bas et en arriére.

Sa surface est lisse, nacrée. Sa consistance est ferme et réguliere 1l présente :

e 2 faces : Latérale et médiale,
e 2 bords : Dorso-cranial et ventro-caudal,

e 2 poles : Cranial et caudal

Il est coiffé, comme un cimier de casque, par I'épididyme qui s'étend tout

au long de son bord dorso-cranial.

Il est entouré d'une enveloppe résistante, l'albuginée qui envoie des
cloisons a l'intérieur du testicule, le segmentant en lobule qui contiennent les
tubes séminiféeres. L'albuginée présente un épaississement surtout localisé a la
partie ventrale du bord dorso-cranial : le médiastinum testis qui va contenir le

rete testis.
La vascularisation artérielle du testicule comprend trois arteres :

o Artere testiculaire ou spermatique, elle nait le plus souvent de l'aorte
abdominale, 2 a 5 cm au dessous des artéres rénales

o L'artére deférentielle: Elle provient de l'artere vésiculo-déférentielle
naissant de l'artere iliaque ou hypogastrique.

e Artere crémastérique: Elle nait de l'artére épigastrique issue de

I'artére iliaque externe
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La prostate est un réservoir musculo-membraneux, situé dans partie
antérieure et médiane du pelvis dans un espace extra-péritonéal, immédiatement

rétro-pubien. Elle entoure sur 3 a 4 cm la partie initiale de 1’urétre.

Les glandes de cowper sont constituées d'une paire de glandes principales
situées en arriére et de chaque c6té du bulbe urétral. et de glandes annexes
logées dans I'épaisseur du corps spongieux. Leur aspect morphologique varie

suivant I'age : arrondies chez le nouveau-né et s’aplatissent vers 1’age pubertaire.

Les vésicules séminales sont situées au dessus de la prostate, en arriére de
la vessie, en avant du rectum, elles sont explorables par le toucher rectal. Elles

s'unissent aux conduits déférents pour former les canaux éjaculateurs.

I1I-LA PAROI ABDOMINALE ANTERIEURE

La paroi abdominale antérieure est successivement constituée de la surface
vers la profondeur par : la peau, la graisse sous-cutanée, une aponévrose
musculaire, un ou plusieurs chefs musculaires, 1’aponévrose profonde du
muscle, la graisse péritonéale et le péritoine pariétal. Les muscles antérolateraux

sont (figure.9) :

— Les muscles droits (rectus abdominis) présents de part et d’autre de
la ligne blanche qui s’étendent de 1’appendice xiphoide a la
symphyse. Pubienne ;

- Les muscles latéraux qui comprennent de la surface vers la
profondeur : 1’oblique externe, 1’oblique interne et le transverse et

qui sont séparés des muscles droit par la ligne semi-lunaire.

Ensembles, les muscles antérolatéraux forment I’appareil de soutien

viscéral d’ou le terme de sangle abdominale. Ils interviennent aussi dans la
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mécanique respiratoire. C’est a travers ces muscles que I’on palpe les viscéres
abdominaux et c’est leur réaction (défense ou contracture) qui traduit la

souffrance péritonéale.

M. droit de Fabdomen

M. oblique exteme
de l'abdomen

M. trunsverse
de I'abdomen

M. obligue interne
de I'abdomen

Projection de
la ligne arquée

Figure.9 : La disposition schematique des muscles antéro- latéraux de ’abdomen
A. Le muscle oblique externe

Le muscle oblique externe de I’abdomen est un vaste muscle, large, aplati,
peu épais. C’est le plus superficiel des muscles de la paroi antérolatérale de
I’abdomen. La direction générale de ses fibres est oblique caudalement et
médialement, le muscle oblique externe est charnu dans sa partie postérieure et
latérale, aponévrotique dans sa partie antérieure. Le bord inférieur de son
aponévrose forme le ligament inguinal et a la partie inféromédiale, 1’aponévrose
constitue un orifice triangulaire allongé vers le haut : I’anneau inguinal

superficiel.
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Le muscle oblique externe s’insert a la partie inférieure de la cage
thoracique, a la face externe et au bord inférieur des sept ou huit dernieres cotes,
par une série de digitations dont la ligne d’insertion, oblique en bas et en arricre,
les digitations s’imbriquent avec celles du dentelé antérieur pour les quatre ou
cing premiéres cotes et avec celles du grand dorsal pour les trois ou quatre
dernieres. La partie latérale de ce muscle, pratiguement verticale, est
enticrement charnue et s’insert sur I’extrémité antérieure de la créte iliaque au
niveau de sa levre latérale et sur I’épine iliaque antérosupérieure. Les autres
fibres du corps charnu ont une direction oblique caudalement et médialement et
se prolongent par une vaste nappe aponévrotique qui s’c¢tale du processus
xiphoide a la symphyse pubienne et qui passe en avant du muscle droit de
I’abdomen, en entrecroisant ses fibres avec celles du c6té opposé sur toute la

hauteur de la ligne blanche.

B. Le muscle oblique interne

Il est situé a la face interne de 1’oblique externe. Ses fibres ont une
direction d’ensemble oblique en haut, en avant et en dedans formant un éventail
tendu depuis la créte iliaque jusqu’au rebord costal inférieur, a la ligne blanche

et au pubis.

C. Le muscle transverse de ’abdomen.

Il est le plus profond des muscles larges de la paroi abdominale. Ses fibres
ont une direction horizontale et il s’étend du sommet des processus costiformes

lombaires, en arriere, a la ligne méediane en avant.
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D. Le muscle droit de I’abdomen

Il est tendu de la face antérieure du processus xiphoide et des cartilages
costaux 5.6.7 au bord supeérieur de la créte pubienne. Avec le muscle pyramidal,
il est contenu dans une gaine fibreuse appelée la gaine des droits constituée de
deux parties :

— La partie antérieure qui est formée par la terminaison des muscles larges
de I’abdomen. On peut distinguer deux zones : une zone au dessus de
I’ombilic ou la gaine est constituée par I’aponévrose du muscle oblique
externe et le feuillet antérieur du dédoublement de 1’aponévrose du
muscle oblique interne. Une zone en dessous de I’ombilic ou la gaine est
constituée par les trois aponévroses des muscles larges. La zone de
transition dessine ’arcade de Douglas concave en bas qui est aussi
appelée ligne arquée.

- La partie postérieure ou I’on peut distinguer deux zones la aussi : une
zone au dessus de l’ombilic formée par le feuillet postérieur du
dédoublement de ’aponévrose du muscle oblique interne et par celle du
transverse ; et une zone au dessous de 1’ombilic qui n’est plus formée

gue par le fascia transversal.

E. La vascularisation de la paroi abdominale antérolatérale
La paroi abdominale antéro- latérale est vascularisé par :

— Artére épigastrique supérieure tributaire des vaisseaux thoraciques
internes.

— Artére épigastrique inferieure et circonflexe iliaque profonde, branche de
I’artére iliaque externe.

— Artére circonflexe iliaque superficielle et [Dartére épigastrique

superficielle branches de I’artere fémorale.
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Il s’agit d’une étude rétrospective portant sur 09 cas d’enfants admis pour
PBS entre Octobre 1989 et Aout 2009 dans le service de chirurgie A de
I’hdpital d’enfants de Rabat. Pour chaque malade, nous nous sommes intéressés
aux parametres suivants :

e [’age

o |esexe

e Les données de I’examen somatique

e Les résultats du bilan paraclinique (examen cytobactériologique des
urines [ECBU], échographie anténatale et/ou postnatale, urographie
intraveineuse [UIV], urétrocystographie rétrograde [UCG]),

e Le traitement chirurgical (age, date de I’intervention, type et gestes
associés)

e Le devenir du malade

Concernant le suivi, les parametres morphologiques et fonctionnels ont été

pris en compte a savoir : ECBU, fonction rénale, échographie, UIV et UCG.
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FICHE D’EXPLOITATION

-Age.
-Sexe
-Notion de consanguinité
-Données de I’examen clinique :

e Examen général : Etat cutané, Etat hémodynamique et respiratoire,

syndrome dysmorphique.
e Examen abdominal : Périmetre abdominal.
Aplasie musculaire :
Degre : compléte ou partielle.
Type : Muscle droit, oblique externe, oblique interné ou transverse.
e Examen urogenital : - Globe vésical.
- Fosses lombaires.
- Organes génitaux externes :
v’ Etat de la verge
v' Ectopie testiculaire : oui ou non
Unilatérale ou bilatérale.

e Examen cardiovasculaire
e Examen ostéo-articulaire : Malformations associees (Luxation congeénitale

de la hanche, anomalies des extrémités, Scoliose, ....)
-Explorations paracliniques :
e ASP
e Radiographie thoracique
e Echographie abdomino-pelvienne
e UV
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« UCG
e Scintigraphie rénale au DMSA
 Bilan biologique : ECBU et fonction rénale
e Biopsie des voies urinaires.
-Traitement chirurgical :
Orchidopexie :
-Abaissement testiculaire en un seul temps ou en deux temps.
-Fowler Stephens en un seul temps ou en deux temps.
Drainage des voies urinaires :
-Vesicostomie continente
-Appendicovesicostomie
-Néphrostomie
-Urétérostomie
Chirurgie reconstructive de I’uretére
Dilatation de I'urétre
Abdominoplastie

-Evolution et pronostic
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I. EPIDEMIOLOGIE

A. Fréquence

Année Nombre de cas Pourcentage%
1989-1994 2 22.2
1995-2000 2 22.2
2001-2004 2 22.2
2005-2009 3 33.3

Tableau N°1 : fréquence d’apparition du syndrome de prune belly

Ce tableau schématise la répartition de tous les malades colligés au service
de chirurgie A a partir de 1989.

La fréquence d’apparition du syndrome de prune belly est comparable a

celle de I’apparition du syndrome malformatif sur des périodes de ans, de 1989

jusqu’a 2009.

B. Age de consultation

Tranche d’age Nombre de cas Pourcentage
J0—<1 mois 3 33.3
>1 mois—<2 Mois 2 22.2
>2 mois—1 an 3 33.3
>1 an 1 111

Tableau N°2 : Répartition selon 1’4ge de consultation

D’ aprés I’analyse des données de ce tableau, on constate que moins de la

moitié de nos patients ont été vus dans la période néonatale.
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C. Le sexe ratio

Sexe Nombre des cas Pourcentage%
Masculin 8 88.8
Féminin 1 11.1
TOTAL 9 100

Tableau N°3 : Répartition selon le sexe

D’apres I’analyse de ce tableau, on deduit que le syndrome de prune belly

est prédominant chez les sujets de sexe masculin, avec un sexe ratio de 8.

II. LE DIAGNOSTIC POSITIF

A. Anténatal

Parmi les 9 cas, 5 patients sont issus de grossesses suivies, dont un seul
cas a été diagnostiqué en anténatal, grace a 1’échographie du 3éme trimestre,

qui a objectivé une urétérohydronéphrose bilatérale.
B. Post natal
1. Clinique

1-1. Aplasie de la paroi abdominale

Les muscles aplasiques ont été précises chez un seul patient, qui avait une

agéneésie des muscles droits et obliques.

La conséquence de cette aplasie est manifeste chez tous les patients,
I’examen clinique avait mis en évidence un abdomen étalé et expansif avec un

aspect fripé de la peau.
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A noter qu’un seul patient nous a été référé de la Tunisie apres

reconstruction de la paroi abdominale.

cas .

1-2.Cryptorchidie

La cryptorchidie bilatérale a été mentionnée chez sept garcons. Dans un

Les testicules rétractiles sont devenus cryptorchides apres quelques mois.

1-3.Les malformations associées

Aucune malformation associée n’a été précisée dans cette série.

2. Paraclinique

2-1.L’échographie rénale

Elle a été pratiquee chez les 9 patients, elle a permit d’objectiver :

Pour le premier patient, une UHN bilatérale.
Pour le deuxieme patient, une UHN droite.

Pour le troisiéme patient, une pyonéphrose bilatérale et une duplicité
pyelique a droite, avec syndrome de jonction au niveau du pyélon

inferieur.

Pour le quatrieme patient, une hypoplasie du rein gauche, une UHN
plus importante a gauche, et une mégavessie.

Pour le cinquieme patient, une UHN droite et une vessie a paroi
epaissie.

Pour le sixieme patient, une pyonéphrose bilatérale et un syndrome de
jonction.

Pour le septieme patient, une UHN bilatérale et un mégauretere
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— Pour le huitieme patient, un syndrome de jonction a gauche, une

dysplasie du rein droit et une dilatation de 1’urétre postérieur, avec une

dilatation de I’uretére droit aprés contrdle a vessie pleine.

— Pour le neuviéme patient, une UHN bilatérale, un épaississement de la

paroi urétérale avec un index parenchymateux réduit a gauche.

2-2.ASP

Pratiquéee chez 5 patients, elle a montreé :

Une petite disjonction de la symphyse pubienne.

Une augmentation du volume dans le sens transversal.
Une importante aerogastrie, aérocolie et aérogrélie.
Paroi abdominale débordante.

Une masse de tonalité hydrique refoulant les clartés digestives.

2-3.UlV

A été pratiguée chez 6 patients

Un patient avait une UHN importante plus marquée a droite.
Un patient avait une UHN gauche et un mégauretére tortueux droit.

Un patient a eu un rein droit muet et un rein gauche normal, avec

des uretéres non visualisés.

Un patient avait une hypotonie des cavités gauches, une duplicité
urétérale droite, avec reflux du pyélon inférieur, une deuxieme UIV

avait montre un megauretere refluant tres probablement.

Un patient a eu un syndrome de jonction trés serre bilatéral, avec

mégavessie.

Un patient a eu un mégauretere, avec meégavessie.
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2-4.UCG

A été pratiquée chez 6 patients :

— Deux patients avaient une mégavessie sans reflux.

— Un patient avait une mégavessie, un reflux vesicouréteral stade 3 a
gauche.

— Un patient avait un reflux bilatéral stade 2.

— 2 patients avaient un reflux bilatéral stade 4.
2-5 Radiographie thoracique
A éte pratiquée chez 8 patients et s’est révélée normale,
2-6 Exploration endoscopique
Aucun de nos patients n’avait béneficié d’exploration endoscopique.
2-7 Biopsie des voies urinaires
Aucune biopsie n’a éte réalisée dans le service.

III. TRAITEMENT

Nous exposerons dans ce chapitre les différentes méthodes thérapeutiques
chirurgicales adoptées par les praticiens de chirurgie A, de I’Hopital d’Enfants
de Rabat, en matiére du PBS.

A. La vésicostomie continente de type casal

Dans notre série, 5 patients avaient bénéficié d’une vésicostomie

continente.
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1. Age de ’intervention

— Deux patients ont eu I’intervention a 1’age de deux mois.
— Un patient avait été opéré a I’age de 4 mois.
- Un patient avait été opéré a I’age de 1 an et deux mois.

— Un patient avait eté opéré a la période néonatale a 6 jours de vie.
2. La technique opératoire

— Patient en décubitus dorsal sous AG.

— Incision en pfannenstiel.

— Dissection de la vessie en U a base inférieure, evasée en haut.
— Confection d’une tubulisation sur sonde N° 12.

— Suture au vicryl N°4-0.

— Abouchement du tube confectionné a la peau, et mise en place d une
sonde N° 12 de Folley.

— Fermeture plan par plan.

B. Le traitement de I’ectopie testiculaire

Un patient avait bénéficié d’une cure coelioscopique de 1’ectopie

testiculaire.

1. Age de | intervention

7 ans et 11 mois
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2. Technique opératoire

— Patient en décubitus dorsal sous AG.

— Mise en place de 3 trocarts de 10 a I’ombilic pour le systéme optique, et

2 de 5 aux flancs pour les pinces.

- Les testicules sont intra -abdominaux. Le droit se situe en arriere du

ccecum, et le gauche en arriere du sigmoide.

— Dissection du testicule droit, testicule de lcm sur 0,5cm avec
indépendance épididymo-testiculaire.

— Placement des 2 testicules au niveau de D'orifice interne du canal
inguinal.

— Incision au plis abdominal inferieur droit des 2 cOtés et abaissement
testiculaire.

— Fixation des testicules en extra dartos.

— Fermeture plan par plan.

C. Reconstruction de la paroi abdominale

Aucun patient n’avait bénéficie de la reconstruction de la paroi

abdominale dans notre série.
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IV. EVOLUTION

A. Les suites opératoires

1. Immédiates

Les suites opératoires ont étés simples chez 2 patients. Des infections
urinaires a repétition sont notées chez deux patients, le troisieme patient a
présenté un épisode de vomissements, diarrhée fétides, déshydratation aigue,

perte de conscience et pyurie.

2. Secondaires

Les suites ont été simples chez 2 patients. La sténose de 1’orifice de la
veésicostomie a été vue chez trois patients. Tous les trois ont bénéficiés d une
dilatation de I’orifice de la vésicostomie. Un granulome de la peau au niveau de
’orifice a été la cause pour 1’un des trois patients, son ablation a été faite en
méme temps que la dilatation de ’orifice de la cystostomie. Un patient avait une

déhiscence de la paroi abdominale.

L’infection urinaire a été marquée chez un seul patient et la fonction

rénale était normale chez tous les patients.

Au total, les deux complications majeures en post opératoire sont la sténose

de ’orifice de la vésicostomie et ’infection urinaire.

B. Evolution clinique

La continence apres vesicostomie a été notée chez les 5 patients grace a un

sondage intermittent.
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C. Evolution radiologique

La surveillance radiologique se base essentiellement sur 1’échographie.

Elle a été pratiquée chez 4 patients :

e Trois patients avaient des reins hormaux, vessie a paroi épaissie chez
un patient et diverticulaire chez I’autre patient.

e Une pyonéphrose bilatérale s’est manifesté chez un seul patient.
L’UIV a été pratiquée chez deux patients, elle avait montré :

e Un mégaurtere refluant pour un patient.

e Une UHN bilatérale predominante a gauche pour un patient.
L’UCG a éteé pratiquee chez deux patients, elle avait montre :

e Pour un patient, un RVU grade 2 a droite et grade 3 a gauche, qui a
évolué vers un reflux grade 4 bilatéral.

e Pour un patient, un reflux de haut grade avec résidu post mictionnel
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I- EPIDEMIOLOGIE

A. Incidence

Plusieurs études réalisées ont mis en évidence une incidence trés variable
du PBS. Une étude effectuée en Angleterre et aux pays de galles a identifié
19cas de PBS pour 4,9 millions de naissances entre 1987 et 1993, soit une
incidence de 3,91 / 1000000 naissances (30.31). Une autre étude s’est effectuée
en Colombie britannique et s’est basée sur l'examen des naissances vivantes
entre 1964 et 1978, a identifie une incidence de 3.42/100 000 naissances
vivantes (30,32).

Une étude récente faite aux USA par un groupe d’auteurs qui ont évalué
les nouveaux nes au cours de leur premiere hospitalisation pour PBS en 2000,
2003,2006. Elle a révélé que parmi 1 420 991naissances vivantes, toutes de
sexe masculin, le diagnostic de PBS a été établit chez 133 nouveau-nés, soit une

incidence de 3,8 cas pour 100 000 naissances vivantes (30).

Dans notre seérie, la fréquence d’apparition du SPB était la méme sur des
périodes de 5 ans entre 1989 et 2009.

B. Le sexe ratio

Le PBS est une affection marquée par une nette prédominance masculine
(32.33.34.35). Plus de 95% des patients sont de sexe masculin (32.35.36.37)
ainsi, les garcons sont touchés 20 fois plus que les filles, soit un sexe ratio de
1/20. Cette nette prédominance masculine a fait évoquer une possible
participation génétique, avec une transmission autosomique récessive liée au
sexe (35.36).
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Chez la fille, le tableau clinique s’avere rarement complet, les problemes
urologiques sont souvent moins importants, par contre les malformations
musculo-squelettiques, cardiaques et gastro- intestinales associées sont plus

graves (39).

L'incidence de PBS chez les jumeaux est 4 fois supérieure a celle trouvée

dans les naissances simples, soit 12,2 pour 100.000 naissances vivantes (23).

Dans notre série, parmi 9 garcons on a une seule fille atteinte du PBS, soit

un sexe ratio de 9.

C. La répartition géographique

Selon un groupe d’auteurs, il semblerait avoir une prévalence augmentée de
PBS au Nigeria et au Canada (40.9).Cependant, la majorité des études ne

retrouvent pas de répartition géographique particuliére.

En I’absence de données nationales, il nous parait difficile de comparer la

fréguence de cette affection dans notre pays par rapport aux autres.

D. La répartition selon la race

Bien que certaines études aient constaté que PBS est plus fréquent chez
les enfants de race noire (34, 42,43), il n’y avait pas assez de données
épidémiologiques pour soutenir cette observation jusqu'a présent. Actuellement,
un groupe d’auteurs a remarqué que le nombre des sujets de race noire dans un
groupe de PBS était significativement plus élevé que prévu, compte tenu de leur
prévalence dans la population. Ceci semble suggérer un facteur génétique, de

méme un facteur environnemental ne peut pas étre exclu (30).

Dans notre étude tous les enfants étaient de race blanche.
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II-LA TRANSMISSION GENETIQUE

La base genétique du PBS a été suggérée par la prédominance de ce
syndrome chez le sexe masculin, I’existence des cas familiaux et par sa
fréquence accrue chez les jumeaux, pourtant la plupart des cas sont sporadiques
et ont un caryotype normal. Parmi 23 nouveaux nés atteints du PBS, un enfant
est issu d’une grossesse gémellaire. Cependant, la présence de 1’anomalie chez
un seul des jumeaux dans deux cas de grossesses gémellaires monozygotes rend
ce mode de transmission plus difficile a élucider. L’atteinte d’un seul jumeau
peut s’expliquer par une répartition inégale du tissu mésenchymateux a un
moment critique du developpement de la ligne primitive au cours de la 3eme
semaine de I’embryogenése(5). Récemment, Labory et all ont étudié une
famille, y compris un des jumeaux, avec diabéte néonatal transitoire (DNNT)
associé au SPB. Les deux jumeaux sont des homozygotes et uniquement un seul
est affecté, ils ont suggéré que I’ hypométhylation, survenant comme un
phénomene épigénetique dans un seul jumeau, pourrait représenter un premier
événement qui expligue DNNT, mais peut aussi expliquer le PBS chez ce
patient (45).

Ramasamy et ses collegues ont suggeérés que le PBS semble avoir un mode
de transmission autosomique récessif influencé par le sexe, vu que la majorité

des cas familiaux rapportés sont des garcons (5).

Certains cas rapportés, ont montré [I’association du PBS avec des
anomalies chromosomiques, y compris la trisomie 13, 18, 21 (57,58). 3 cas de
délétions ont été décrites dans la littérature :dans un cas il s’agissait de larges
délétion interstitielles dans le bras long du chromosome 6 [del 6 (q15-02.33)] et

les deux autres cas avaient une délétion du gene codant pour le HNF1B siégeant
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le long du chromosome 17, le HNF1B (Hepatocyte nuclear factor-1-b) est un
facteur de transcription largement exprimé qui régule I’expression des genes
spécifiques de certains tissus, y compris les canaux méso néphrotiques , et la
prostate en croissance chez les souris .L’observation de deux cas de délétion de
genes codant ce facteur, ainsi le profil de son expression a mené les auteurs a
suggeérer que le déficit en HNF1b pourrait avoir un lien direct dans la genese du
SPB par le biais de I’hypoplasie urétrale et prostatique(20).Pourtant, la plupart

des patients ont un caryotype normal.

Des eétudes plus réecentes ont notés une association du SPB avec le

syndrome de Beckwith-Weidemann (5).

I1I- ETIOPATHOGENIE

L’etiopathogénie du SPB reste encore inconnue, cependant, il existe
plusieurs hypothéses qui expliquent ce syndrome (18.19).selon certains auteurs,
I’une des anomalies définissant ce syndrome est responsables des deux autres,
selon les autres il s’agit de trois ordres de malformations sans lien de cause entre
elles, mais il reste a savoir quel est le facteur déclenchant initial. Cependant, il
n’y a aucun modele expérimental qui permet de tester ces hypothéses. Les 4

principales théories postulées sont :

La théorie obstructive suggere une obstruction vésicale précoce in utero qui
conduit a la distension vésicale et a un défaut du développement de la paroi
abdominale entre la sixieme et la huitieme semaine de gestation. Les théories
obstructives les plus récentes sont axées sur une obstruction urétrale transitoire
précoce, a I’origine d’une distension vésicale massive, d’une ascite feetale et

d’un oligohydroamnios. Le résultat final est la dégénérescence de la musculature
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de la paroi abdominale et le blocage de la descente des testicules. L’hypoplasie
de la prostate peut étre le facteur principal responsable de I’obstruction urétrale
fonctionnelle qui sera a ’origine de I’uropathie foetale obstructive et de la
distension abdominale qui en résulte par la suite la dégénérescence et 1’atrophie
des muscles de la paroi abdominale (5, 20,26, 27,37).A la naissance, l'urétre peut
varier du perméable au sténosé (19 ,9), la vessie aura augmenté 1’épaisseur de sa
paroi, éventuellement conduisant a un dysfonctionnement vésical. Les ureteres
seront dilatés, tortueux, avec parois épaissies. Les reins peuvent étre
dysplasiques, avec des malformations tubulaires, ou une hydronephrose tres
évidente (19,29).

La théorie embryologique proposait un defaut du développement du
mésoderme latéral et intermédiaire ,qui aboutit au développement anormal des
muscles de la paroi abdominale, des canaux de Wolff et de Miuller, et de
I"appareil urinaire (20.21.22).Cette théorie connue sous le nom de 1’arrestation
mésodermique est la plus convaincante ,puisqu’ elle englobe les problemes
urogénitaux, et des muscles de la paroi abdominale, qui ne peuvent étre qu’une
conséquence directe d’une perturbation précoce de I’embryogenése (18.19). La
théorie de [D’arrestation mésodermique comprend des aberrations du
développement mésenchymateux survenant entre la sixieme et la dixiéeme
semaine d’aménorrhées, c'est-a-dire au moment précis ou le bourgeon urétéral
induit la maturation rénale. En raison de l'abondance du tissu fibreux,
conjonctif, et collagene, et la dispersion de la musculature lisse le long du
tractus urinaire chez les nourrissons atteints du PBS, une étiologie
mésodermique est fortement soutenue parce qu'il n'y a pas de preuve sur

I’obstruction dans ces découvertes (22. 10), d’autre part la malformation des
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canaux éjaculateurs permet de soutenir la différence existante entre les deux
théories (10.24).

Une troisieme théorie moins répondue dans la littérature propose une
anomalie de l'allantoide, en raison de son élargissement et de son incorporation
anormale dans la paroi abdominale; cette théorie est soutenue par la fréquence

accrue des omphaloceles en cas du PBS (61).

Une derniere théorie propose un défaut intrinseque de I’appareil urinaire

entrainant une dilatation urétérales et une ascite feetale (5).
IV-LE DIAGNOSTIC POSITIF

A. La forme majeure

Le SPB dans sa forme complete comme ’ont définit Eagle et Barret est un
syndrome anatomo-clinique et radiologique, fondé sur une triade composée de
I’absence des muscles de la paroi abdominale, d’une cryptorchidie et des
anomalies du tractus urinaire, avec mégavessie et magauretere, s’y associent

d’autres malformations.
1. Les manifestations cliniques

1-1.Aspect de la paroi abdominale

Dans le PBS, I’aplasie de la paroi abdominale est par définition constante,
elle apparait responsable de la manifestation la plus caractéristique du
syndrome, a savoir 1’aspect ride fripé et lache de la peau de 1’abdomen, qui
ressemble a une prune desséchée, d’ou reléve le nom du syndrome de prune
belly (108).
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Ce déficit pariétal constitue 1’¢lément le plus immédiatement perceptible de
la triade clinique. Evident a la naissance, il permet un diagnostic aise.
Cependant, il reste variable entre les patients et chez le méme patient a différents
stades de la croissance. En général, les muscles obliques et droits de la partie
supérieure de 1’abdomen sont mieux développés; les muscles latéraux et
ventraux sont largement déficients selon un mode asymétrique et irrégulier
(5,109).Elle peut concerner les trois couches de la paroi abdominale, mais
intéresse de facon prédominante les muscles antéro- latéraux par ordre
décroissant, les muscles les plus touchés sont les transverses de I’abdomen, la
moiti¢ inferieure des muscles droits (sous 1’ombilic), les muscles obliques
externes et internes et plus rarement la moitié supérieure des muscles droits
(109).

En fait, il est difficile d’apprécier 1’atteinte muscle par muscle car la
deficience est variable et asymétrique. Elle peut étre limitée a un c6té ou a un
cadran de la paroi abdominale (figure.1). Ainsi dans quelques cas, le déficit
pariéetal est tellement discret qu’il peut passer inapercu et n’étre mis en évidence
qu’ultérieurement, souvent a I’occasion de manifestations urologiques ou a un

age avance.

Figure.l : Déficit musculaire limité au cadran supero- latéral gauche de la paroi
abdominale(25).
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Dans notre série, tous les patients avaient présenté une aplasie de la paroi
abdominale, dont les muscles aplasiques ont été précisés chez un seul patient qui

avait une agenésie des muscles droits et obliques.

1-2.La cryptorchidie

La cryptorchidie bilatérale est 1’un des 3 signes cardinaux définissant le
SPB. Elle est retrouvée chez 95% des patients(9).Son absence met en doute le
diagnostic. En général les deux testicules sont intra abdominaux et le plus
souvent trés haut situés, au niveau da la paroi abdominale postérieure

géneralement au dessus des vaisseaux iliaques (44).

L’¢étiologie du blocage de la descente testiculaire demeure encore inconnue,
I’hypothése la plus répondue dans la littérature est 1’obstruction mécanique, qui
se résume dans la compression du canal inguinal secondaire a la distension
vésicale (LORDER et AL 1992, STEPHENS GUPTA 1994, THOMAS ET AL 2002,
BARROW, 2008.).Néanmoins, cette théorie est remise en cause par 1’absence de
la cryptorchidie dans les UPO séveéres. D’autres auteurs ont corrélé la
cryptorchidie a la diminution de la pression intra-abdominale responsable de la
perte de la force attractive de la descente testiculaire(113), mais cette théorie
aussi est mise en question parce que dans le PBS, la pression intra-abdominale
n’est pas faible, en revanche, elle est suffisamment augmentée pour induire
I’aplasie des muscles la paroi abdominale, et méme la déformation des organes

thoraciques(23).

Dans notre série la cryptorchidie bilatérale a été mentionnée chez 7
garcons, avec un cas qui a présenté un aspect de la peau abdominale plissée

avec des anomalies urologiques mais sans cryptorchidie.
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1-3 Les anomalies du tractus urinaire

Les anomalies du tractus urinaire constituent le troisieme élément
important du PBS, elles se composent principalement de I'hypoplasie ou la
dysplasie rénale, la dilatation urétérale, la mégavessie, et la dilatation de 1’urétre

prostatique (9).

> Les reins

L’atteinte rénale est variable, les reins peuvent étre quasi normaux dans les
formes minimes ou totalement dysplasiques et non fonctionnels dans les cas
extrémes. L’atteinte est souvent asymétrique avec un coté plus atteint que

I’autre.

> Les uretéres
L’une des principales anomalies du tractus urinaire caractéristique du SPB

est ’aspect anatomique anormal de I’uretere.

En général, les uretéres sont nettement dilatés et tortueux(Figure.2),
éctasiques et a parois épaissies, ils peuvent présenter des zones focales de

sténose et de dilatation (116).

La dilatation des uretéres est souvent énorme et peut atteindre 1,5 cm de
diametre chez le nouveau né dans les cas extrémes, soit la largeur d’une anse
intestinale. La dilatation predomine essentiellement au niveau de 1’uretére distal
(75).

La jonction vésico- urétérale est le si¢ge d’un RVU dans 75% des cas(116),
ce reflux est massif et total et plutot bilatéral, néanmoins il peut n’étre

qu’unilatéral alors que la dilatation urétérale est bilatérale (5).
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Figure.2: Megauretéres. Une dissection préopératoire révélant une megavessie et des

megaureteres chez un nourrisson atteint du syndrome de prune belly(23).

> La vessie
La vessie est d’une grande capacité au dépend du dome, il s’agit d’une

megavessie d’une capacité de 600 jusqu'a 1300 ml.

Elle est élargie verticalement, lisse avec une paroi épaissie du fait des
modifications histologiques du detrusor, mais généralement non trabeculée, le
doéme vésical présente un pseudo diverticule attaché a 1’ouraque parfois fistulisé
a I’ombilic, donnant un aspect en sablier a la cystographie. A la naissance,

L’ouraque est perméable chez 25 a 50% des nouveau-nés(5,10)

Le trigone est large, avec les orifices urétéraux espacés et localisés
latéralement, ce qui explique ’association fréquente du RVU dans environ 85%

des nourrissons avec du PBS (5,119).
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Le col vesical se dilate pendant la miction, réalisant un aspect

caractéristique en cone sur les clichés mictionnels de la cystographie (59).

De point de vue fonctionnel, la pression de la vidange vésicale est proche
de la normale d’ou I’absence de signe de lute dans ce syndrome et le volume
résiduel est non significatif. Snyder et al ont mentionné que certains patients
atteints du syndrome de prune belly peuvent uriner normalement .Certains
auteurs estiment que la cystectomie de réduction peut améliorer la force du
détrusor, autres estiment que la forme de la vessie chez les patients atteints du
PBS peut conduire a une miction désequilibrée, et qu'une faible capacité vésicale
entrainerait 1’augmentation de I'efficacité du déetrusor en se basant sur la Loi de
laplace (122).

» Uretre postérieur
L’uretre prostatique est dilaté avec parfois un aspect de sténose, d’atrésie
ou de pseudo valves, le veromontanum est petit voir absent avec souvent

I’opacification d’un utricule volumineux en cystographie rétrograde.

En autopsie, la sténose correspond a une angulation dans le segment court
de 'urétre prostatique juste au dessus de 1’urétre membraneux(123).Cela peut
étre d0 a une diminution ou une absence des fibres du muscle strié de l'uretre
membraneux, ou a un diaphragme uro-genital, ou a un anneau tissulaire
obstructif agissant comme une pseudovalve du fait de 1’hypoplasie prostatique.
Douglas Stephens décrit cet aspect de pseudo valves comme un type 4 de valves,
dont lequel I’urétre prostatique rejoint 1’urétre membraneux selon différentes

configurations, ce qui cause 1’obstruction.
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Cependant, les explorations urodynamiques n’objectivent aucune

obstruction mécanique ou fonctionnelle dans la plupart des cas du SPB.

A la jonction de la portion prostatique et de la portion membranaire,
I’urétre prostatique s’effile, ainsi le canal urétral retrouve son calibre normal, ce
qui conduit a une disparité du calibre du diametre entre les deux

segments(Figure.3).

Figure.3 : Disparité du calibre entre I’urétre prostatique et 'urétre membraneux(116).

> Uretre antérieur
L>’urétre antérieur est en général normal, bien que des déformations

diverticulaires par absence des corps caverneux et spongieux ont été rapportés.

Ces déformations incluent aussi bien I’atrésie, que le megalourétre, avec

ses deux types : fusiforme st scaphoide.

Le type scaphoide est plus commun et moins séveére, il est caractérisé par
un déficit du corps spongieux, avec un gland normal et une fossette naviculaire

normale. (Figure.4)
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Le type fusiforme s’accompagne d’une déficience du corps caverneux,
associé dans la majorité des cas a une dysplasie rénale et d’autres anomalies
létales (122) (Figure.5).

Figure 4 : mégalo-uretre type scaphoide(5)

Figure.5 : Aspect d’un mégalo- urétre fusiforme chez un prématuré. On note la jambe

gauche derriere le mégalo- urétre et le talon du pied gauche a ’extrémité du pénis(10)

> La prostate
La dilatation de [I'urétre prostatique est associée a une prostate
hypoplasique. L’absence du développement de la portion épithéliale de la

prostate est caracteristique du syndrome. Cette hypoplasie associée aux
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anomalies urétrales explique les troubles ultérieurs de 1’éjaculation et de la
fertilite(5).

Dans notre série, les malformations urinaires avaient été présentés sous
forme d’UHN chez 6 patients, avec un reflux chez 4 patients, une megavessie
chez 3 patients , deux patients avaient présenté une fistule de 1’ouraque, un
patient avait présenté une dilatation de 1’urétre postérieur, un patient avait
présenté une valve de 1’urétre postérieur et un patient avait présenté une atrésie

probable de I’urétre. Le syndrome de jonction a été objectivé chez 4 patients.

1-4.Les malformations associées

Les malformations associées au SPB bien q’ inconstantes demeurent

fréquentes et conditionnent la mortalité et la morbidité liées a ce syndrome.

Elles sont attribuables a la distension abdominale ou la compression intra

utérine.

Les malformations gastro-intestinales, pulmonaires, cardiaques et

orthopédiques sont prédominantes.

> Les anomalies gastrointestinales
Les malformations gastrointestinales associées au PBS se voient environ
dans 30% des cas Elles incluent essentiellement la malrotation intestinale,

I’atrésie, la sténose, et le volvulus. (5,123).

Les malrotations et les anomalies du mésentere sont les plus décrites dans

la littérature, elles exposent les patients au risque du volvulus.

L’atrésie et la sténose intestinale ne sont pas rares. L’Atrésie est plus

fréquente que la sténose, dans la plupart des cas elle siege au niveau du colon,
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contrairement aux cas habitués chez les patients sans PBS, chez qui les atrésies

gréligues sont 13 fois plus fréquentes que les atrésies coliques.

Toutes ces anomalies peuvent étre dues a la persistance du mésentére
embryonnaire large, avec absence de sa fixation a la paroi abdominale

postérieure. Le méme mécanisme peut conduire a la torsion de la rate(5,116).

L’imperforation anale(Figure.6), ’agénésie anorectale, I’omphalocéle, la

laparoschisis sont rares mais ont été rapportés(5).

Les symptomes cliniques de ces anomalies sont les vomissements bilieux,
la distension abdominale, la douleur abdominale, le retard ou 1’absence de
I’émission du méconium, les saignements rectaux, et les signes de choc et de

sepsis.

La constipation chronique a été attribuée a une diminution de la pression de
la paroi abdominale, qui est nécessaire pour faciliter I'évacuation. Elle aboutit au

mégacolon. (5)

Figure.6 : Imperforation anale associée au PBS (5)
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> Les malformations pulmonaires

Elles sont la deuxieme cause de mortalité des enfants porteurs du PBS, des
difficultés respiratoires significatives ont été rapportés chez 55% des patients
survivants(5), cependant les manifestations pulmonaires apparaissent de sévérite

variable, selon le degré de 1’oligoamnios.

L’atteinte la plus grave est une hypoplasie pulmonaire associée au faciés de
Potter, engendrée par 1’oligopamnios ou par la pression appliquée sur le
diaphragme et les organes thoraciques par la vessie distendue(23,112), de plus,
le pneumothorax et le pneumomédiastin peuvent s’observer avec ou sans
dysplasie pulmonaire(5), d’autre part la manifestation la plus commune
comporte 1’atélectasie lobaire et la pneumonie, consécutives a une mauvaise
ventilation causée par 1’aplasie de la musculature abdominale et la déformation
de la paroi thoracique (5,116-125).

> Les anomalies cardiovasculaires

Les anomalies cardiaques ont été rapportées chez 10% des patients. Elles
comportent essentiellement les communications inter auriculaires et
ventriculaires, la persistance du canal artériel et la tétralogie du Fallot. Les
anomalies cardiaques a la naissance doivent étre prises en charge avant les

anomalies urologiques(5,29).

Alhawsawi et al avaient décrit le premier cas d’un anévrisme de I’artére
hépatique chez un patient atteint du PBS. Il s'agit d'une anomalie extrémement
rare, qui peut se voir au cours de I’'inflammation ou du traumatisme des arteres
hépatiques. Ces anévrismes sont fréquemment retrouvés dans certaines maladies

inflammatoires : L'athérosclérose, l'arthrite et les connectivites. Les auteurs
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suggerent que 1’anévrysme peut s’expliquer par le défaut du développement

mésodermique (126).
> Les anomalies orthopédiques

Les anomalies orthopédiques sont fréquentes et peuvent toucher 45% des
patients, elles sont au deuxieme rang apres les anomalies génito-urinaires et de
la paroi abdominale. La plupart de ces anomalies sont associées a

I’olighydroamios.

La scoliose et la luxation congénitale de la hanche sont les malformations

les plus fréquentes(127).
D’autres anomalies ont été rapportées, elles incluent :

e Le pied bot congénital.

e Hypoplasie ou I’aplasie squelettique de la jambe.
o Meétatarsus adductus.

e Talus vertical.

e Torticolis congénital.

e Arthrogrypose.

o Polydactylie.

¢ Diastasis du pubis.
e Ageénésie du sacrum.

La gangréne des membres décrite dans certains cas serait expliquée par la
compression intra utérine des vaisseaux iliaques ou fémoraux par la vessie
distendue (128).

Dans notre série, aucune malformation associée n’avait été détectée.
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2. Examen physique

Le tableau clinique polymorphe caractéristique du SPB exige un examen

minutieux et complet de téte a pied de tout nouveau né atteint.

2-1.Examen général

L’observation de la téte peut révéler un aspect caractéristique de facies de
Potter .1l s'agit d’une micrognathie mandibulaire; ¢élargissement des yeux en
éventail; aplatissement des fentes palpébrales; un épicanthus proéminent;
aplatissement de la racine du nez , grandes oreilles bas implantées avec absence

de leur cartilage; et des deformations squelettiques (Figure.7) (121,120).

Figure.7 : aspects caractéristiques de faciés de Potter causés par I’oligohydramnios.
Notons I’aspect des oreilles bas implantées et I’absence du cartilage (A.), fentes
palpébrales aplaties (B.), racine du nez plate et déformée(C.), et déformation du

pied(23)
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En effet, le classique facies de Potter est causé par 1’oligoamnios, il peut
étre absent chez le nouveau né ayant bénéficié d’un shunt vésico -amniotique in
utero (8).

Les parameétres hémodynamiques et respiratoires doivent étre évalués, le
nouveau né peut présenter une détresse respiratoire avec tachycardie, un
battement des ailes du nez, des rétractions, un grognement, et une désaturation

en oxygene .Ces anomalies observées témoignent d’une hypoplasie pulmonaire.

2-2 Examen abdominal

> Inspection

A D’examen clinique, I’abdomen est distendu, sa peau fripée, ridée et
mince(Figure.8), laissant visualiser les anses intestinales, les marges hépatiques
et spléniques. Dans les cas les plus sévéres, I’aplasie compléte des muscles de
la paroi abdominale permet de soulever et de palper toute la paroi
abdominale(Figure.9) (10).La présence d’un écoulement clair a travers le

cordon ombilical peut indiquer la présence d'une fistule de 1’ouraque.

Figure .8 : distension abdominale avec aspect fripé de la peau(134).
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Figure .8 : Aplasie sévere des muscles de la paroi abdominale(134).

» Auscultation
Les nourrissons atteints du SPB auront des bruits hydroaeriques normaux

dans les 4 quadrants de 1’abdomen.

> La percussion
La percussion de I'abdomen est une technique utile pour déterminer la taille

de la vessie.

La vessie est normalement située 1 a 4 cm au-dessus de la symphyse
pubienne. Si la matité vésicale est percue au dela de 4 cm, elle est considérée
comme distendue. Les nourrissons atteints du SPB auront une distension
vésicale monstrueuse (10,118).La palpation

La peau de I’abdomen est flasque avec absence de la tonicité musculaire.

Le bord antérieur du foie peut étre percu, cependant on peut palper d’autres
bords hépatiques sans q’ il y en ait une vraie HPMG. La rate est rarement

palpable chez I’enfant, cependant la palpation de la rate 1 a2 cm au dessous du

65



rebord costal gauche pendant les premieres semaines apres la naissance, est
habituellement bénigne. Les nourrissons atteints du SPB peuvent avoir une
SPMG manifeste.

Le rein normal mesure environ 4 a 5 cm entre les deux poles. Les reins d'un
enfant atteint du SPB seront plus grands (10, 117,118).
2-3 Examen cardiovasculaire

10% des nourrissons atteints du SPB auront des anomalies cardiaques,
I’auscultation des bruits du cceur complétée par I’ECG peut détecter I'une de ces

anomalies.

2-4 Examen des organes genitaux externes

L’examen clinique des OGE révéle un scrotum vide et hypoplasique, s’y
ajoutent souvent des malformations de I’épididyme, du déférent et parfois une
agénésie du corps eérectile. Le canal inguinal est absent ainsi que le
gubernaculum testis.

3. Etude paraclinique

Le diagnostic définitif de PBS est anatomoclinique et radiologique.

3-1.Le bilan radiologique
» La radiographie standard

L’ASP et la radiographie thoracique cherchent les anomalies associées
(Figure-10, figure.11).
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Figure.11 : ASP ; Aspect distendu flasque et étalé de I’abdomen au cours d’un syndrome
de prune belly (fleches) (130)

Figure .12 ; Hypoplasie pulmonaire chez un patient atteint du SPB

» Echographie

Elle représente 1I’examen de base et de référence des uropathies chez
I’enfant, elle a largement profité des améliorations constantes du matériel, en
particulier du développement des sondes de haute fréquence qui permettent une

meilleure résolution du rein .Elle évalue les voies urinaires, la vessie et le rein.

En raison de la position et de la composition des reins et des uretéres, le
nourrisson pourra présenter une hydronéphrose secondaire au reflux des
urines dans les uretéres, des anomalies tubulaires et une dysplasie rénale dans

les cas séveres.
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L’échographie peut visualiser :

e Une pyelectasie.

e Une hypoplasie calicielle.

e un parenchyme diffus et hyperechogene.

e Des petits kystes parenchymateux.

e une dysplasie rénale dans les formes les plus extrémes.

La dysplasie rénale est définie par un arrét du développement
embryonnaire normal du rein, avec une différenciation anormale du tissu méta-
néphrogene.

A D’échographie, le rein est petit. Des lésions de dysplasie sont suspectees,
lorsqu'il existe une dédifférenciation cortico-meédullaire, avec un parenchyme

plus échogene que le foie, et des micro ou des macro- kystes(Figure.12).

Cependant, les criteres diagnostiques de la dysplasie sont

histologiques(Figure.13).
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(B)

Figure .12 : (a)coupe échographique longitudinale du rein droit, (b) Coupe longitudinale

du rein gauche. Il ya une dysplasie kystique du rein droit, qui se manifeste par des
kystes périphériques (fleches) et une augmentation de I’échogénicité parenchymateuse.
Le rein gauche est également trés échogene, mais sans kystes, mais il est également

dysplasique(116).

Figure.13 : Dysplasie rénale obstructive chez un feetus de 20 SA(112)
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L’échographie peut mettre en évidence également :

e Une urétéro- hydronéphrose avec des uretéres trés longs, larges et
tortueux.

e Une mégavessie: fréqguemment retrouvée (100% dans certaines
séries) (Figure.14)

e Un uretre postérieur large avec hypoplasie ou agénésie du corps

caverneux.

Figure.14 : Echographie pelvienne : Megavessie occupant une grande partie du pelvis

chez un nourrisson atteint du syndrome de Prune Belly (130).

Dans notre série, 1’échographie a été pratiquée chez tous les patients.
» Scintigraphie rénale au DMSA

Pour les établissements ayant acces a la radiologie nucléaire, la
scintigraphie rénale au (DMSA) est un outil diagnostique utile. L'analyse utilise
des agents corticaux pour évaluer la morphologie et la fonction du parenchyme

rénal. Cet examen est performant a la sixieme semaine de vie(23,5).
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Dans notre série, aucun patient n’avait bénéficié d’une scintigraphie

rénale.
» L’UIV complétée éventuellement par P’'UCG

Elle peut montrer :

— Des cavités dilatées avec des ureteres tortueux(Figure.15)

- Une mégavessie(Figure.17) se prolongeant parfois par un diverticule

ouraquien(Figure.18)
— Un reflux vésico-urétéral (Figure.16, 17)

— Au temps mictionnel, on note un urétre postérieur large(Figure.15),
sans image de verumontanum (par hypoplasie de la prostate), avec
souvent I’opacification d’un utricule volumineux.

— L’uretre antérieur est en général normal, bien que des déformations
diverticulaires par absence des corps caverneux et spongieux ont éte

rapportées.

Cependant la réalisation de I’'UCG dans les uropathies obstructives chez
I’enfant présente des controverses. Certains auteurs pensent qu’elle doit étre
évitée, ou reportée chez les nourrissons ayant une fonction rénale stable ,parce
qu’elle expose I’appareil urinaire a I’infection bactérienne secondaire a la stase
urinaire dans la vessie, surtout en cas de RVU massif (67).Selon d'autres
urologues ,cet examen est nécessaire pour éevaluer le reflux, déterminer son
grade, et apprécier la taille de la vessie (115).L’administration d’une
antibiothérapie concomitante peut atténuer le risque de D’infection urinaire

associée a I’introduction du cathétérisme.

71



Dans notre série, ’'UIV complétée par I'UCG avait été pratiquée chez 6

'

patients.

Figure.15.L uretre est tortueux, avec un urétre prostatique dilaté (fleche)(116)

~n

Figure.16 : Une image radiographique d'une UCG représentant RVU massif (23).

e
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(A) (B)
Figure.17 : UCG :(A)Megavessie avec reflux urétérovésical grade 4 a droite

(B) Megavessie avec RVU gauche dans un méga-uretére (fleche) (130).

Figure.18 :.Cystographie temps mictionnel : diverticule de I’ouraque (fleche) (130).
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3-2.Le bilan biologique

L'évaluation initiale de la fonction rénale est importante, mais elle exige la
compréhension de la physiologie néonatale transitoire. Bien que la
détermination initiale de la créatinine soit importante pour établir une valeur de
référence, néanmoins, il peut refléter la fonction rénale maternelle. En effet,
I’évaluation du taux de la créatinine au cours de des premiers jours ou des
premieres semaines de la vie post natale, est plus prédictive de la fonction

rénale a long terme.

L’analyse de 1’azote uréique et des électrolytes dans le sang est nécessaire,
pour évaluer l'acidose systémique potentielle et le déséquilibre électrolytique,
qui peuvent s’observer au cours I’insuffisance rénale. Il a été rapporté dans
certaines ¢études, qu’une valeur de créatinine inferieure a 0,7 mg/dl, est
prédictive d’une bonne fonction rénale pendant I’enfance, en absence des

pyélonéphrites récidivantes(s).
4. Etude anatomopathologique

4-1 La paroi abdominale

Les plans cutanés, sous cutanés, et aponévrotiques sont en regle d’aspect

normal.

La configuration tri-laminaire du muscle serait largement atténuéee
(Figure.19), ou avec une fusion partielle des différentes couches.les segments

nerveux et vasculaires sont normaux.

Les cellules musculaires apparaissent normales, méme si certains auteurs

apportent de larges cellules gonflées avec bords indistincts.
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Mininberg et al ont montré en microscopie €lectronique que I’anomalie
principale semble étre une dystrophie musculaire, avec anarchie dans la position
des bandes Z et dans la répartition des particules de glycogénie intracellulaire
rassemblées en amas .De plus, des anomalies des mitochondries des monocytes

ont été retrouvees.

Dans les cas les plus severes, les fibres musculaires peuvent étre

remplacées par une couche épaisse du collagene.

Figure.19 : Atrophie du muscle strié lisse de la paroi abdominale chez un nourrisson de
20 SA atteint du PBS (112)

4-2 Testicules

Il est difficile de distinguer les particularités histologiques de ces testicules
dans la période pré-pubertaire par rapport aux testicules immatures normales,
mais certains auteurs, dans leurs études détaillées sur I’histologie du PBS,
rapportent que les tubules sont tapissés uniquement par les cellules de Sertoli, de
plus, ils décrivent une hyperplasie des cellules de Leydig avec réduction de la
spermatogonie. Une azoospermie a été détectée chez les patients adultes et

aucun cas de paternité n’avait été rapporté. Plus récemment, Ross et Associates
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ont documenté la paternité chez 3 adultes atteints de la forme classique du PBS,
qui a été obtenue par les techniques de récupération du sperme et de 1’injection
intra-cytoplasmique des spermatozoides. L’infertilité semblerait étre causee par
la combinaison des anomalies histologiques des testicules, des malformations
structurales des conduits spermatiques et des anomalies de la glande

prostatique(b).

Lambert et son équipe ont examiné 16 garcons porteurs du PBS ayant
subit une orchidopexie et une biopsie testiculaire .Ils ont observé la présence
des gonocytes feetale sans spermatogonies adultes sombres  chez 48% des
patients, ceci confirme le risque connu de la maturation perturbée des cellules

germinales chez les patients atteints du PBS. A l'inverse, ils ont remarqué que

50% des gargons porteurs du PBS ayant des spermatogonies adultes sombres
sans gonocytes feetale, ont une maturation normale des cellules germinales, et
ils ont le potentiel pour un spermogramme normal et une fertilité possible
(112).

Enfin, La détermination des résultats de la biopsie testiculaire chez
garcons atteints du PBS permet au médecin de surveiller sélectivement les

patients, et de les renseigner a propos du risque de stérilité.

En denier lieu, trois cas de tumeurs testiculaires avaient été rapportes.
Massad et Cohen MB ont démontré la présence de cellules germinales atypiques
chez trois patients, suggérant ainsi que les patients atteints du PBS, ont un risque

plus elevé du cancer des cellules germinales (5,10).
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4-3 Les reins

L’architecture du rein est perturbée, le nombre des néphrons s’avere

souvent réduit.

Macroscopiquement, les reins sont plus petits que la normale, kystiques ou

globalement dilatés et hydro néphrotiques.

Microscopiquement, le parenchyme rénal est réduit a une mince lamelle,

les reins sont en regle dysplasiques.

Les calices sont hypoplasiques voir absents (75).

4-4 Les uretéeres

L’étude histologique des ureteres montre un deficit du muscle lisse et une
dégénérescence fibreuse, avec une proportion croissante du tissu collagene,
essentiellement au niveau de la zone du reflux, et une  mauvaise irrigation

sanguine.
De plus, une diminution du plexus nerveux et une dégénérescence
irréguliére des fibres de Schwann non myeélinisees ont eteé rapportées (10).
4-5 La vessie

> Histologie
Les fibres musculaires lisses sont réduites, remplacées par une fibrose non
inflammatoire importante, parfois peut étre le siege de calcifications.

L’innervation intrinséque et extrinséque est normale.
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> Immunohistochimie

De nombreuses études ont été menees pour étudier le dysfonctionnement
vésical, principalement la vessie neurogene et 1’obstruction sous vésicale. Les
traitements médicaux abordés sont fondés sur les connaissances récentes au
terme des neurorécepteurs, en particulier les récepteurs adrénergiques et
muscariniques. Néanmoins, le SPB n’avait jamais fait ’objet de ces études, bien
que certains auteurs, aient déja utilisé les medicaments blogueurs, pour

améliorer la vidange vésicale chez ces patients.

Rappelons que dans la vessie, les récepteurs adrénergiques a(al,1b,1d) sont
responsables de la contraction du détrusor, et les récepteurs (b2 et b3) sont
impliqués dans sa relaxation .Certains auteurs, ont décrit des variations de la
concentration des récepteurs adrénergiques du détrusor hypercontractile ,en
association avec |’obstruction vésicale, ils ont suggéré que la compréhension
de telles variations peut étre utile dans le développement des médicaments,

visant a traiter les troubles du bas appareil urinaire.

Schneider-Monteiro et ses coopérateurs ont étudié pour la premiere fois,
I’immuno-expression des récepteurs adrénergiques dans le détrusor des patients
atteints du SPB, a I’aide d’une quantification numérique, ils ont remarqué une
diminution de I’intensité de I'immunomarquage des récepteurs adrénergiques

AlA au niveau du déme vésical chez ces patients(110).

4-6.Urétre

Du point de vue histologique, les anomalies urétrales sont les mémes que

celles décrites au niveau des ureteres.
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4-7 .La prostate

Les glandes tubulo-alvéolaires sont absentes ou « scanty »avec des canaux
primitifs visibles, seulement dans la région du veru montanum. Le stroma

contient une petite quantité du muscle lisse avec une augmentation du tissu
fibreux (5, 9).

B. Les formes mineures :

1. Le pseudo PBS

Le pseudo PBS se caractérise par un aspect normal de la paroi abdominale
a I’examen clinique, avec cryptorchidie unilatérale voir absente. Dans une étude
de 8 patients atteints de ce syndrome, 5 (63%) par la suite ont développé une

insuffisance rénale.

Si certains articles notent une mortalité d’environ 50% la premiere année,
en revanche ces formes sont compatibles avec la vie et sont souvent

diagnostiquées a un age avance.

Ainsi BROWN, décrit un cas de PBS chez un homme de race noire agé de
63 ans qui a été hospitalisé¢ pour une cure de 1’hernie inguinale Lee a détecté ce
syndrome chez un homme de 54 ans, asymptomatique jusqu'a cet age, qui a été
découvert a I’occasion de I’installation d’une insuffisance rénale chronique, due
aux malformations de 1’appareil urinaire. Walner et kerbl retrouvent deux cas,

34 ans et 35 ans, les deux cas ont présenté une insuffisance rénale (103.89,88).

Salaro rapporte un cas de race noire de 24 ans, avait dans ses antécédents
des lombalgies droites récurrentes depuis 3 ans. L'examen avait montré une

peau abdominale d’aspect ridé, une cryptorchidie bilatérale et une hypoplasie du
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muscle droit de I’abdomen, au dessous de 1'ombilic. Le bilan radiologique avait
révélé une vessie élargie, des megauretéres bilatéraux et un testicule droit en

intra-abdominal(87).

Le PBS chez la fille est rare, il s’observe uniquement chez 5% des filles, il
semble faire partie de cette catégorie de pseudo PBS (44).Dans ’ensemble, il est
largement admis que les malformations du tractus urinaire observées chez la
fille sont moins graves que chez le garcon, en outre les malformations associées
notamment musculo -squelettiques, gastro-intestinales et cardiaques, sont plus
séveres(43) (Figure.20).

Il a été observé que les patientes ayant des problémes urologiques minimes,
ont une incidence élevée de ’atrésie de 1’urétre, de méme que des anomalies
génitales qui incluent D’atrésie vaginale, 1’utérus bicorne ou les deux. Par
ailleurs, une fréquence élevée d’imperforation anale avec ou sans fistule a été

rapportée(44).

En plus, certaines fillettes présentaient des signes de
pseudohermaphrodisme féminin : ambiguité des organes génitaux externes,

agénésie vaginale et uterine(44).

En fin, le caryotype des filles atteintes avait montré une formule normale

et homogene a 46xx.
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Figure.20 : PBS chez la fille(131)
(A) Anomalies multiples : scoliose, malformation des oreilles, distension abdominale

asymétrique avec présence du muscle droit et absence des muscles obliques entrainant
une protrusion de I’intestin sur le flanc gauche, et une polydactylie du pied droit

(B) une scoliose et une diminution du nombre des cotes chez la méme fille

2. La variante du PBS

Certaines études ont rapporté des anomalies de la paroi abdominale sans
anomalies urologiques. Ce défaut ne concerne que les muscles de la paroi
abdominale, en particulier les obliques internes et externes, ainsi que les muscles

transverses. En contraste avec le SPB, les muscles droits ne sont pas impliqués.

Cette anomalie entraine une faiblesse latérale, avec distension de la paroi
abdominale juste au dessous de la cage thoracique(Figure21). Dans de tels cas,
la tomodensitométrie de la paroi abdominale révele la préservation du droit
anterieur et oblique loin de la zone aplasique. Les auteurs ont reconstruit
chirurgicalement deux défauts chez des jeunes patients de sexe masculin, en
utilisant des modifications laparoscopiques de la procédure de Firlit, avec des
résultats excellents. Ce syndrome peut étre associé a la distension de la cavité

abdominale in utero.
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Figure.21 : La faiblesse latérale sous-costale chez ce patient est due a I'absence des

obliques internes et externes(122).

V. LE DIAGNOSTIC ANTENATAL ET TRAITEMENT IN UTERO

Compte tenue du pronostic péjoratif du SPB, le diagnostic anténatal
s’avere une €tape nécessaire. La viabilité foetale est déterminée par la sévérité de
la dysplasie rénale et de I’hypoplasie pulmonaire. Le pronostic est variable,
allant de formes completement incompatibles avec la vie (50%), a des formes
moins severes nécessitant une réparation chirurgicale le plutdt possible, ce qui
permet a l'enfant d’atteindre une fonction rénale normale jusqu’a I’age de 10 ans
(37, 47,48.49).Cependant, peu de cas de diagnostic anténatal du PBS ont éte

rapportés dans la littérature.

L’examen clé du diagnostic anténatal du SPB est I’échographie.
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A. Le développement échographique de I’appareil urinaire feetal

L’¢tude échographique de 1’appareil urinaire est systématique chez le
feetus, son approche est a la fois morphologique et fonctionnel par 1’étude de
I’environnement du feetus, notamment par 1’évaluation quantitative du LA,
sachant qu’a partir de 18 SA ,80% du liquide amniotique provient de I’urine
feetale. Dans 1’évaluation du pronostic feetal, ces différentes données sont

indispensables et complémentaires.

Le rein feetal est visible des le premier trimestre (Fig. 1) (50, 51,
52,53).Néanmoins, la différenciation entre la partie excrétrice et la partie

sécretrice n’est possible qu’a partir de 16—18 semaines d’aménorrhée (SA).

Les ureteres constituent des conduits le plus souvent vides et donc virtuels

et ne doivent pas étre visualisés.

La vessie peut étre visualisée dés que la production d’urine feetale débute,
soit vers 10-12 SA, au dela de 15 SA elle est toujours visualisée. Elle est en
position pelvienne basse et antérieure. Sa paroi est fine, dans le plan transversal
elle est inférieure a 2 mm (55). La vessie feetale se vide et se remplit toutes les
20 a 30 minutes. Vide, elle ne sera pas visualisée. Dans ce cas, 1’échographiste
vérifiera apres cet intervalle de temps qu’elle se remplit, normalement le volume

vésical ne doit pas excéder 10 ml a 30 SA et 50 ml a terme.

La détermination du sexe feetal est un élément supplémentaire en cas du
PBS (étant donné le sexe ratio).Le diagnostic anténatal du sexe foetal est
réalisable au dela de treize semaines d'aménorrhée, mais les testicules intra-

scrotaux ne sont pas identifiables avant 34 SA.
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B. Le diagnostic anténatal du PBS

1. Le terme du diagnostic

Parmi les cas publiés dans la littérature entre 1989et 1998, I’age
gestationnel moyen du diagnostic se situe autour de 14,8 semaines
d’aménorrhées et varie entre 12 et 22 SA (56).

Certaines équipes ont pu rapporter ce diagnostic avant ces termes, puisque
Yamamoto et al ont détectés en 2004 un cas du PBS a 11 SA, ce cas a été

considéré comme le diagnostic le plus précoce de cette affection.

Dans notre série, le diagnostic anténatal a été établi chez un seul patient au

cours du troisieme trimestre de grossesse.

2. Le diagnostic positif

Au début de la grossesse, le diagnostic doit étre suspecté chez un feetus de
sexe masculin présentant une image intra abdominale trans-sonore kystique, qui

refléte en fait une dilatation vesicale (Figure.22, 23).

A partir de 20 SA, le syndrome est habituellement détecté dans sa forme

complete.

Une vessie distendue, des ureteres dilatés, des reins de grandes tailles, des
anomalies des extrémités, une cryptorchidie et un oligoamnios doivent faire
suspecter le SPB a I’échographie anténatale(86).L’ascite foetale précoce a été

suggére corrélé a ce syndrome.

La distension vésicale est large et monstrueuse occupant tout le contenu
de I’abdomen fcetal, qui se résume a une image arrondie anéchogene unique,

associée & un méga- uretére et une hydronéphrose bilatérale(37).
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L’uretre est dilaté sut toute sa longueur a 1’opposé des valves de 1’urétre
postérieur, dont le segment postérieur seul qui est dilaté(37). Cependant, il est
difficile de visualiser sur 1’échographie le siége de la sténose de l’uretre, en

raison de la dilatation monstrueuse de la vessie et de I'abdomen.

Les reins peuvent €tre le siege d’une dilatation modérée, la présence de
kystes intra-parenchymateux et d’une dédifférenciation corticomédullaire font

suggérer une dysplasie rénale.

La cryptorchidie chez les feetus de sexe masculin peut étre quant a elle,
visualisée surtout en fin de grossesse bien qu'elle soit difficile a démontrer en

particulier en présence d’un oligohydramnios.

La paroi abdominale amincie et proéminente en coupes sagittales, la
principale anomalie évocatrice est I"augmentation de la circonférence de la paroi

abdominale(5).

L’oligohydramnios est présent fréquemment, mais peut €tre absent lors du
premier trimestre. Sa sévérité entraine une hypoplasie pulmonaire qui

conditionne le pronostic.

En dernier lieu, trois facteurs déterminants conditionnent le pronostic dans
le diagnostic anténatal du SPB : ’age gestationnel au moment du diagnostic,
I’aspect échographique du parenchyme rénal et la quantitt du liquide

amniotique.

En conclusion, dans les cas du SPB dont le diagnostic antenatal est établit,
I’information donnée aux parents ne peut se limiter a cette hypothése
diagnostique, et doit inclure une évaluation du pronostic qui est souvent

incompléte et difficile en anténatale et ne sera compléte qu’a la naissance. Le
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recours a d’autres explorations feetales pourrait éventuellement en améliorer la

précision, comme le prélevement de I’urine feetale.

Enfin, le conseil aux parents comprend la possibilité de 1’interruption de
grossesse, en particulier en cas de malformations congeénitales associées. Dans
les cas ou d'autres anomalies ont été exclues avec un caryotype normal, un

shunt vesico-amniotique peut étre placé (37.46).

Figure.22 : image échographique bidimensionnelle chez un feetus de 13 SA montrant une
formation kystique abdominale .Le liquide amniotique est normal. La vessie et la paroi

abdominale sont extrémement minces(37).
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Figure.23 : aspect du PBS en échographie 3D(37)
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3. Le diagnostic différentiel

Le diagnostic différentiel anténatal du SPB se fait essentiellement avec les
VUP et le syndrome de MMIHS.

L’aspect échographique de I’urétre ainsi que celui de la vessie est

primordial pour apprécier le diagnostic.
> VUP

Dans le SPB, la dilatation urétérale est variable, contrairement aux VUP

dont la dilatation intéresse uniquement 1’urétre postérieur.

Dans les VUP, les images obliques de la jonction veésico -urétrale
postérieure montrent un aspect caractéristique de la partie inferieure de la
vessie, ressemblant a des trous de serrures(Figure.24), ainsi appelé le signe de
la serrure, ce signe est absent dans le SPB. D’autre part, dans les VUP, la paroi
vésicale est épaissie, tandis que dans le PBS, la vessie a une paroi mince, en

indiquant la malformation ou I’absence de la musculature.
» MMISH

Le MMSIH est une malformation congeénitale rare d'origine inconnue. Il
est caractérisé par une dilatation de I'appareil urinaire, une megavessie d'origine
non-obstructive, une hydronéphrose, une urétérohydrose, une diminution du
péristaltisme des anses intestinales et un microc6lon. Ce syndrome est consideré
comme une myopathie des organes abdominaux, qui conduit a une diminution
du tonus musculaire de l'appareil urinaire et de I’intestin. Le diagnostic
differentiel est fondé sur le fait que dans le syndrome de MMIHS, le LA est
toujours normal, en plus, il a été decrit fréquemment chez les filles (4:1) (37,
85,84).
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4. Le prélevement de I’urine feetale

L'association de criteres échographiques et biologiques permet
habituellement d'évaluer avec une relative fiabilité, le caractere certain d'une
insuffisance rénale dans la premiére année de vie, ou d'étre plus rassurant. Les
indicateurs biologiques pronostiques de la fonction rénale altérée les plus utiles,
sont le dosage dans les urines feetales, obtenues aprés ponction (vésicale ou
pyélique dans le cadre d'une hydronéphrose) du sodium et de la -2 pglobuline.
Le dosage de la -2 pglobuline sanguine feetale apres prélévement de sang foetal

(PSF) parait intéressant, mais demeure en cours d'évaluation.

Dans notre série, le diagnostic anténatal n’a ¢été fait qu’une seule fois.
Cette insuffisance dans la prise en charge des grossesses est liée a plusieurs
facteurs : D’insuffisance de structures équipées permettant de suivre de facon
adéquate les femmes enceintes, le manque d’information de la population sur la
nécessité de faire des visites prénatales et le colt onéreux de I’examen
échographique ,qui devrait étre systématique au cours de 1’évolution de la

grossesse.

C. Le traitement in utero :

La décompression des voies urinaires dans la période anténatale permet
d’assurer la croissance, d’améliorer le développement des poumons, de
préserver la fonction rénale et vésicale, et de maintenir la survie du feetus.
Certaines interventions feetales incluent le shunt vesico-amniotique, la chirurgie

feetale ouverte, la chirurgie fetoscopique, et I’induction prématurée du travail.
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Le shunt Vesico-amniotique, avec placement du cathéter percutané, est
utile dans le PBS, cependant, il n’est pas clair jusqu’a présent si cette méthode
améliore la survie des enfants ayant une UPO, par rapport a ceux qui n’avait

recu aucun traitement in utero(7).

Ces shunts sont recommandés, ils sont basés sur I’évaluation continue de la
chimie des urines feetales, tels que le sodium, le chlorure, 1’osmolarité, la
microglobuline, et les protéines totales. Des taux élevés de 1’osmolarité et du
sodium urinaires sont de mauvais pronostic(7).Le placement du shunt intra-
utérin permet de prévenir la distension vesicale, préservant ainsi la fonction
rénale. Un cathéter double en queue de cochon est utilisé comme shunt. Il est
placé dans la vessie en direction de la cavité amniotique pour drainer l'urine du
feetus, prévenir la distension de la vessie, et pour établir une quantité normale du
liguide amniotique, qui permet de préserver la fonction pulmonaire, et de

prévenir ainsi I’hypoplasie pulmonaire.

Les criteres de [Iintervention chirurgicale intra-utérine du PBS

comprennent (8):

— Le deuxiéme ou le troisieme trimestre de gestation
— Oligohydramnios

- Meégavessie

- Hydronéphrose massive,

— Caryotype normal

— La fonction rénale encore correcte (sodium urinaire inferieur a 100

mg / dl et une osmolarité urinaire inférieure 2210 mOsm)
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Les complications du shunt vesicoamniotique, incluent la désinsertion du
cathéter, 1’ascite urinaire, le déclenchement du travail prématuré et la

chorioamniotite.
VI. CLASSIFICATION - PRONOSTIC

Le PBS présente une grande hétérogéneité dans son pronostic, avec des

gravités tres variables allant de la mort in utero a des formes modérées.

20% meurent en bas age, la majorité des patients meurent a la premiére
semaine de la vie du fait de I’hypoplasie pulmonaire ou de I’insuffisance rénale

ou de la combinaison des anomalies congénitales.

La qualité de vie est étroitement liée au degré d’échec du développement

de la musculature abdominale.
Classiquement on distingue trois stades selon la sévérité de 1’atteinte.

— -Stade 1 : (Stade extréme) Déces rapide avec hypoplasie pulmonaire
sévere, dysplasie rénale séveére et faciés de POTTER.

— -Stade 2 :(Stade sévere) Megavessie, RVU massif, hydronephrose et
dysplasie renale moins sévere.

— Stade 3: Grosse vessie, megauretere, RVU et parenchyme rénal

subnormal.

En effet, le pronostic chez I’enfant est difficile a estimer, son évaluation se

base sur un faisceau d’arguments en anténatal et a la naissance.

> Eléments pronostiques en anténatal
L’échographie anténatale en évaluant Datteinte rénale et 1 atteinte
pulmonaire et en dépistant les anomalies associees, participe a 1’évaluation du

pronostic.
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Les arguments pronostiques de la fonction rénale se basent sut I’évaluation
de I’échostructure du rein et du volume du liquide amniotique.L’ absence de
corrélation entre le degré de la dysplasie rénale ne permet pas d’intégrer la
biométrie rénale comme élément d’appréciation de la fonction rénale. De méme,
il n’existe pas de corrélation entre la dilatation de la paroi abdominale ainsi que

le degré de I’hydronéphrose et de 1’atteinte rénale.

Un volume du liquide amniotique normal ne préjuge pas non plus la
fonction rénale, mais [Paltération de Datteinte rénale est certaine devant
’association d’un oligoamnios ou d’un anamnios ,avec des signes de dysplasie
rénale .En dehors de cette association ,une atrésie urétrale ou un megalo -urétre

s’associe a une dysplasie rénale plus sévere.

Les signes de I’hypoplasie pulmonaire par compression in utero sont
secondaires a un anamnios ou a un oligoamnios sévere, et traduisant une atteinte

certaine de la fonction rénale.

L’¢étude complete par la recherche des malformations associées influencent

le pronostic, telle une malformation cardiaque, pulmonaire ou gastro intestinale.

Le dosage des parametres biochimiques dans ['urine feetale apporte

également des arguments pronostigues.

Devant un LA normal et une échostruture normale ou peu altéree, le
prélévement de 1'urine feetale prend tout son intérét. L’analyse du sodium et de
beta microglobuline montre que leurs taux décroissent normalement avec 1’age
gestationnel. Ainsi, le dosage répété de ces deux parametres permet de surveiller

la maturation rénale et de prédire la fonction rénale en post natale. En fait,
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I’augmentation de la natrémie au dela de 75 ml par litre et la -2 uglobuline au

dela de deux mg par litre suggerent 1’altération sévére la fonction rénale.

Enfin, D’identification d’anomalies chromosomiques par I’étude du

caryotype feetal aprés une amniocentese altere encore le pronostic.

» Eléments pronostiques en post natal
Ces éléments se référent a I’examen clinique a la naissance notamment, le
bilan morphologique et aux explorations radiologiques et biologiques évaluant

I’atteinte rénale.

A la naissance, le pronostic immédiat repose sur le maintien des fonctions
respiratoires et hémodynamiques. Le pronostic pulmonaire peut étre aggravé
par une hypoplasie pulmonaire sévere qui peut se compliquer d’un
pneumothorax. L’urgence est rarement d’origine urologique et la recherche

d’anomalies associées guide I’examen clinique et paraclinique.
Le pronostic est ensuite domine par ’atteinte rénale.

Deux anomalies sont péjoratives : L’atrésie urétrale et le mégalo-uretre,

dont le type fusiforme est associé a une mortalité plus élevée.

Notons cependant I’absence de corrélation systématique entre le degré de la

dilatation de la paroi abdominale et le degré de sévérité de 1’uropathie.

Par ailleurs, la recherche des malformations non détectées en anténatal

s’impose et font 1’objet d’une attention particuliere.

L’exploration radiologique recherche particulierement les facteurs
péjoratifs comme un RVU, un obstacle sous-vésical, ou un résidu post

mictionnel.
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L’insuffisance rénale et I’infection sont des facteurs particulierement de
mauvais pronostic. Le bilan biologique en assure la détection et la surveillance

grace aux dosages sanguins et urinaires :

Dosages sanguins: urée, créatinine, béta2microglobuline, calcium,

phosphore.

Dosages urinaires : urée, creatinine, ionogramme, calcium, phosphore,
osmolarité, ECBU.

VII. LE TRAITEMENT

A. Le traitement médical

L’infection urinaire est la complication la plus redoutée du fait de ses
conséquences sur le parenchyme rénal. Elle intervient pour une grande part dans
la morbidité du SPB. En effet, les patients s’exposent a I’infection rénale
doublement par leur capital rénal réduit, ainsi que par les facteurs anatomiques
précités.

Le traitement curatif de I’infection urinaire déclarée, fait appel a une
monothérapie dans I’infection simple .En revanche, la pyélonéphrite exige une

bithérapie par voie parentérale, selon les résultats de I’antibiogramme.

Aussi, convient-il de prévenir cette infection par la prescription

systématique d’antibiotiques tant que 1’uropathie n’est pas équilibrée.
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B. Le traitement chirurgical
1. Les techniques chirurgicales

1-10rchidopexie
1-1-1La technigue de Fowler-Stephens

» En un seul temps

Le principe de cette technique est la ligature et la section haute des

vaisseaux spermatiques suivie de I’abaissement immédiat du testicule
» En deux temps

Cette technique représente une alternative intéressante a la technique de
Fowler Stephens en un temps .Elle se base sur la ligature premiere des vaisseaux

spermatiques suivie d’un abaissement différé.

1-2 Le traitement de I’uropathie obstructive

1-2-1.La néphrostomie

La néphrostomie est I'abouchement d'un rein (ou des deux) a la paroi

abdominale, afin de drainer les urines.

L’insertion de la néphrostomie echoguidée, est habituellement la plus

simple chez les enfants que chez les adultes(80)

La technique possible la plus simple devrait étre utilisée, parce que
certains facteurs, tels que l'extravasation des urines et la formation de caillots

dans le systéme collecteur peuvent vite rendre la procédure trés difficile(100)

En peropératoire, 1’antibiothérapie prophylactique est obligatoire
(79.80.100), mais s’il y’a une bactériurie, les antibiotiques sont administrés en

fonction de I’antibiogramme.
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Les principales complications de la nephrostomie sont le saignement, le
sepsis, et les traumatismes du bassinet .Le sepsis reste la complication la plus
grave, mais elle est rare chez les enfants. Tout le systeme obstrué devrait étre
considéré comme infecté. La manipulation prolongée du guide et du tube de
drainage et la surdistension du systéme collecteur devraient étre évitees, car

elles sont susceptibles d'augmenter le risque d'ensemencement bactérien (100).

1-2-2.Pyéloplastie (Figure.1)

L’intervention, décrite par Kuss et Anderson, reste I’intervention de

référence.

La voie d’abord initialement décrite était la pyéloplastie par chirurgie

ouverte, réalisée généralement via une lombotomie antérolatérale.

L’incision cutanée et les repéres sont tracés de la pointe de la 12eme cote

en direction de 1’épine iliaque antérosupérieure.

Les plans musculaires sont sectionnés, la loge rénale est

ouverte(Figure.la), et le bassinet est exposé (Figure.1b)

La jonction pyélo-urétérale est alors disséquee(Figure.1c), le bassinet était

ensuite ponctionneé.

La suture pyélo-urétérale déclive est effectuée au fil résorbable fin (6/0 ou

7/0) par deux hémisurjets ou a points sépares(Figure.1d).

Avant de refermer la partie supérieure du bassinet sur elle-méme en
«Queue de raquette», le drainage de la voie excrétrice sera mis en place ou non.
Quand un drainage est mis en place, il est mis a profit pour tester la perméabilité

de ’anastomose et 1’absence de fuite a I’injection du sérum.
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Figure.l : la technique de la pyeloplastie
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1-2-3. Les vesicostomies continentes

> Introduction

La vesicostomie continente selon Hanna, permet de réaliser une
cystostomie avec pour avantage 1’absence d’utilisation de segment digestif
(appendice ou anse tubulisée iléale). Cette technique simple est réalisable par

voie extrapéritonéale.
» La vesicostomie utilisant un lambeau vésical.

Elle consiste en un lambeau vésical tubulé créant un canal, venant

s’aboucher a la peau et assurant le drainage des urines.

La technique chirurgicale est la suivante : Elle consiste en une incision de
la vessie au niveau de la ligne médiane, une bande large de 2 cm est mobilisée
pour former le tube extraveésical, et des incisions muqueuses paralléles sont
réalisees. La muqueuse est mobilisee le long des frontiéres medianes et latérales
des incisions intra vésicales, les parties extra vésicales et intra vésicales de la
muqueuse du tube sont fermées, avec un fil absorbable 6-0 autour du cathéter 12
ou 14.Le muscle du detrusor est fermé le long du canal extra vésical, avec un fil
absorbable 4-0.Enfin, les bords muqueux latéraux sont rapprochés autour du
tube, pour créer le mécanisme de la continence, et le cathéter 10 ou F reste en

place 3 semaines apres 1’opération.
» La vesicostomie utilisant un lambeau cutané

Cette technique consiste a utiliser un tube cutané pediculé et tubulisé pour
la confection du conduit cathétérisable. Un lambeau cutané pediculé est prélevé
sur la paroi abdominale antérieure, en zone non pileuse, et tubulisé sur sonde

charriere 12. L’extrémité distale, dégraissée, est implantée en sous muqueux au
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niveau de la vessie, en créant un trajet antireflux. La durée opératoire moyenne

de la vésicostomie est de 56 minutes (28).
» Les complications

Des études récentes ont montré que la cystostomie est une procédure
urologique largement utilisée dans la rétention chronique des urines, avec une
faible morbidité peropératoire et des complications a long terme dominées par le

traumatisme de I'uréetre et la bactériurie(92).

Néanmoins, cette procédure présente encore 1,6% -2,4% de 1’ensemble des
complications, dont les principales sont : L’infection urinaire, 1’hématurie, le

blocage du cathéter, I’infection cutanee, et la lithiase vésicale(93).

1-2-4.1 a chathéterisation de 1’ouraque perméable

L’ouraque est un cordon fibreux creux mais borgne joignant le podle
antéro-supeérieur de la vessie a I'ombilic. C'est le vestige du canal allantoidien,
qui relie chez I'embryon le cloaque au cordon ombilical, et qui régresse a partir
de la 8™ semaine ; sa fermeture est normalement compléte & la naissance
(Figure.2).
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I-Lun Chen et ses collaborateurs, rapportent le premier cas d'un jumeau
monozygote discordant atteint du PBS, qui a été soulagé par un cathétérisme
urinaire a demeure, a travers 1’ouraque(Figure.3), ceci apres avoir réalisé une
plastie abdominale, avec amélioration clinique de la miction et persistance de

résidu post mictionnel,

Ce groupe d’auteurs suggere, que si l'ouraque conserve sa perméabilité
chez les nouveau-nés atteints dun dysfonction mictionnel chronique, le
cathétérisme urinaire par le biais de 1’ouraque, pourrait étre un choix pour le
drainage des urines au lieu de la cystostomie, offrant ainsi un meilleur aspect

esthétique et ameéliorant la qualité de vie.

Ils ont décrit que le cathétérisme intermittent est une opération douloureuse
pour les nouveau-nes, de plus il est difficile a gérer en milieu extra hospitalier.
En outre, I'urine égouttée dans la couche par le biais de I'ouraque sans cathéter,
peut provoquer une irritation de la peau autour de ’ombilic. Ainsi, les avantages
du cathéter de I’ouraque a demeure, incluent la prévention des irritations de la
peau, la facilité d'entretien, et, surtout, le soulagement du reflux qui pourrait

conduire au stade terminal de la maladie rénale.

Figure.3 : Cathéter de Foley a travers I’ouraque chez le nouveau né
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Enfin, ils ont conclu que le cathéter de ’ouraque offre une meilleure
méthode de dérivation urinaire par rapport a la cystostomie, qui nécessite une
intervention chirurgicale, et qui pourrait laisser une cicatrice sur la peau apres le
retrait. Les soins du cathéter de 1I’ouraque sont similaires a ceux du tube de la
cystostomie, et devrait étre remplacé toutes les 2 ou 3 semaines avant culture
pour prévenir I’infection du cathéter. L'orifice de l'ouraque est nettement

visible, ce qui simplifie le changement du tube.

1-2-5.Appendicovesicostomie technigue mitrofanoff

» Généralités

L’appendicovesicostomie type Mitrofanoff est une dérivation urinaire
externe, qui consiste en la création d’un conduit flexible implanté dans le
réservoir selon une technique anti-reflux, avec I’autre extrémité ouverte a la
peau, pour permettre le cathétérisme. Ce conduit permet de vider le réservoir par
auto sondage intermittent. Elle a été congue initialement par MITROFANOFF
en 1980, pour traiter les vessies neurologiques chez I'enfant en utilisant

I'appendice comme conduit.

Cette procédure est de réalisation simple chez I'enfant, donne de bons
résultats ; la présence d'un petit orifice au niveau de la paroi abdominale, facilite
I'acceés a la vessie et permet de drainer efficacement les urines. Elle est préférée
au sondage intermittent trans-urétral, qui pose beaucoup d'écueils chez I’enfant,
notamment a type d'intolérance et de traumatisme urétral. L'appendice peut étre
inutilisable dans certaines situations ; appendicectomie, longueur insuffisante du
canal et/ou de son meso, utilisation dans d'autres plasties ... Dans tous ces cas,
d'autres structures peuvent étre préconisees, tel que l'uretere terminal ou l'iléon

remodelé selon la technique de Monti.
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» La description de la technique chirurgicale

L’appendicovesicostomie est réalisée par une incision pfannenstiel (fig.4),
ou plus recemment par la laparoscopie, permettant I'acces a la vessie ainsi que

la jonction iléo-caecale, I’appendice et I'iléon.

Par la mobilisation du coecum, ’appendice est placé a I’ombilic, ce qui

permet la protection du pédicule vasculaire appendiculaire.

Apres que le péritoine soit enlevé, la capacité de la vessie d’atteindre
I’ombilic est testée par traction du dome vésical, quand elle atteint I’ombilic, elle
est ouverte le long de la face antérieure, habituellement a gauche de la ligne
médiane, permettant a la partie droite de la vessie d’étre plus facilement élargie
vers I’ombilic (Fig5. a).

Le site de I’hiatus vésical est identifié et élargit suffisamment.

Le tunnel voulu pour I’appendice est identifié et injecté par un mélange de

la lidocaine et de 1’epinephrine.

Le trajet du conduit appendiculaire devrait étre hors de la ligne médiane,
afin de bloquer le prochain cathétérisme urétral a travers

I’appendicovesicostomie.

Les lambeaux muqueux ont été largement surelevés et situés autour de

I'niatus et le long de la trajectoire prévue de I'appendice.

La peau ombilicale est incisée en profondeur en forme de U a partir de la
position 3H a 9H.

L’appendice est isolé avec une petite manchette du ceecum, tout en évitant

le mésentére (Fig5. b).
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Ensuite, ’appendice est rapproché aux bords de la peau ombilicale en
utilisant des fils de polyglactin absorbables 5-0, placés a intervalles de 2 a 3 mm
(Fig5. c).

Aprés la création de la stomie de 1’appendicovesicostomie, 1’appendice est
passé a travers le hiatus vésical et tiré en bas (Fig5.d), entrainant la

I’enfoncement de la stomie dans la profondeur de 1’ombilic (Fig5. e).

Pour la majorité des auteurs c’est I’implantation dans la vessie native qui

assure la continence du tube par un trajet sous-muqueux

La longueur du trajet sous-muqueux est d’au moins 2 cm, elle est adaptée

au calibre du tube (2 a 3 fois le diameétre).

La majorité des auteurs recommandent 1’interposition d’un lambeau cutané
dans D’extrémité distale du tube, pour éviter la sténose fréquente sur les
cicatrices orificielles circulaires. Plusieurs techniques ont été proposées
lambeau en V, VQZ, VR

La vessie est fixée a 1’ombilic latéralement avec 4 fils absorbables 2-0

(Fig5. f).
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Figure.4: Incision pfannenstiel

Fig.e

d

Fig
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Fig. f

Figure.5 : Appendicovesicostomie technique mitrofanoff

Figure.6 : Aspect définitif de I’appendicovesicostomie technique mitrofanoff, notons ici
le siege de la stomie au niveau de la fosse iliaque droite.
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» Complications

Les complications de 1’appendicovesicostomie sont celle liées a la stase

urinaire, et les complications spécifiques de la valve.

Les complications dues a la stase urinaire sont : La lithiase veésicale, la

rétention du mucus et I’insuffisance rénale terminale.

Les complications mécaniques spécifiques a la valve restent généralement
mineures (Tableau N°1) (95, 96,97). Elles sont souvent faciles a traiter ne
nécessitant pas de lourde prise en charge (97). La complication la plus rapportée
est la sténose de la stomie (96,97). Pour diminuer le risque de cette
complication, Woodhouse préconise [l'utilisation d'un lambeau cutané
triangulaire, qu'il anastomose a la base du conduit apres spatulation. Ceci
diminue la visibilité de la muqueuse et forme un genre d'entonnoir, qui va en

plus faciliter I'auto cathétérisme (98).
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Difficultés du

cathétérisme

Limite Recul ¢ Fuite St
écrose ténose
d’age (1mois) urinaires Polype
de la granulo-
Stomie mateux
Mitrofa
noffl198 | 3a 16 11236 0 0 0 -
9
Cain 2123
_ 23296 0 2 12 -
1999 mois
Harris
4a25 3a196 2 2 10 -
2000
Chulam
orkodt2 - 3a196 0] 5 9 -
2004
MHIRI
2007 5a15 24 a 156 O 3,33% 6,66% 6,66%

Tableau N°1 : Les complications spécifiques a la valve de Mitrofanoff.

» Les modalités de I’autosondage

Il faut insister sur le respect strict des modalités de 1’autosondage chez ces

enfants, pour réduire les complications inhérentes a la stase urinaire, dont

I'infection urinaire, la formation de calculs dans la néo vessie, la rétention du

mucus et I'insuffisance rénale au stade terminal. La prise en charge de la lithiase

est cependant simple par lithotripsie endoscopique (99,97). Ainsi l'auto sondage

doit étre :
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— Propre : Fait apres un simple lavage des mains.

— Efficace : Permettant de vider tout le réservoir, en staidant d'une
Iégere pression manuelle sur I’hypogastre, afin d'éviter le résidu
urinaire.

— Non traumatique : Utilisant une sonde souple de calibre adapté a
celui du conduit. Le cathétérisme doit étre fait dans la position qui
facilite au mieux l'accessibilit¢ a la stomie. Il peut se faire en

position debout, assise ou couchée.
Régulier : Toutes les 4 heures le jour et 1 a 2 fois la nuit.

1-2-6.La cystectomie de réduction

C’est une technique qui vise ’amélioration de la vidange vésicale, et ainsi

diminuer le risque de I’infection et la détérioration de la fonction rénale.

Le dome vésical et I’ouraque sont enlevés dans une tentative de minimiser
I’effet des diverticules, quand la vidange rend la vessie de plus en plus

sphérique.

Aprés avoir enlevé le ddome vésical, une bande fusiforme de la muqueuse
est excisée d’un coté, et une fermeture en trois couches est exécutée, fournissant

une double épaisseur pour le muscle vésical.

1-2-7. La chirurgie de 1’uretére

» Urétérostomie cutanée

L’urétérostomie cutanée directe est une technique simple, qui correspond a

un abouchement direct de 1’uretére a la peau, elle peut étre uni  ou bilatérale.

Le geste chirurgical est rapide et simple, a l'aide d'un abord rétro-

péritonéal. Ses principes chirurgicaux consistent a la realisation de 2 incisions
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courtes latérales en fosse iliaque, a deux travers de doigts de I'épine iliaque

antéro-supeérieure.

L'abord du rétro péritoine est direct, avec repérage des uretéres au bord
interne du muscle psoas, ou au-dessus des vaisseaux iliaques. Il est important de
disséquer l'uretere en respectant son atmosphere péri-urétérale, et de le
sectionner le plus bas possible. L'uretére proximal est divisé en dessous du péle
inférieur du rein(77). L'extrémité supeérieure est detourneée vers la peau,
I'extrémité inférieure est anastomosée a l'uretere proximal juste en dessous du
bassinet du rein(78) (Fig. 6). L'uretere est ensuite cathétérisé par une sonde
urétérale et monté a la peau. La stomie est réalisée en ourlant 'uretere a la peau,
ou en spatulant l'uretere suturé sur une incision cutanee en V (suturé par points

séparés de fils résorbables fins) (77).

Des variantes sont décrites afin d'obtenir une seule stomie:
urétérourétérostomie en Y, implantation des 2 ureteres en une seule stomie
(Fig.7), implantation d'un seul uretére (ligature de l'uretére du rein le moins

fonctionnel, voire néphrectomie) (77)

Les complications redoutables en cas d’urétérostomie sont la sténose de la

stomie et 1’infection.
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Fig.7 : Urétérostomie cutanée bilatérale avec une seule stomie au nivau de

la ligne médiane(77)

(A) incision cutanée en v et préparation d’un volet cutané pour I’augmentation de la stomie.
(b) la terminaison des deux ureteres sont apportées en forme de croix a travers une incision de
I’aponévrose médiane (la ligne blanche) et spatulé jusqu'au niveau du fascia.

(c) uretéres anastomoseés et suturés avec monocryl 5-0

(d) le lambeau cutané en v est anastomosé a I’urétérostomie, avec exécution de deux sutures
par le monocryl 5-0, et les extrémités libres des uretéres sont anastomosés a la peau
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» Urétéroplastie

Différentes techniques de 1’urétéroplastie ont été proposees. La méthode
décrite par Hendren est encore l'une des plus couramment utilisé, en raison de
son efficacité rapportée de 90% a 95%, elle correspond a une incision de toute la
longueur de I’uretére avec resection partielle de ses parois latérales. Deux
modifications ont été proposées au fil des ans ; il s’agit de la la technique de
pliage décrites par Kalicinski et al et modifiée par Starr. FRANCISCO
OSSANDON a proposé une autre modification des techniques décrites, qui
semblait assurer une réduction effective du diameétre urétéral, avec moins de

risques de compromettre sa vascularisation. Elle consiste a la suivante :

Uretere est ouvert longitudinalement en respectant ses vaisseaux (figure
8.a).

Un cathéter10Fr ou 12Fr est positionné sur la ligne médiane (fig8.b).

La muqueuse de l'uretere est coupée longitudinalement par 2 incisions
paralléles (fig8.c), créant ainsi deux replis muqueux de part et d’autre du

cathétérisme médian
Le premier repli est suturé par un surjet (fig8.d).

Le deuxiéme repli recouvre le premier, et suturé par des points séparées,
(fig8.e) (80).
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Figure.8 : Technique chirurgicale de l’urétéroplastie(80),
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» Réimplantation vésico-urétérale a vessie ouverte.

L’intervention de Cohen (abord intravésical de 1’uretére avec trajet sous-
muqueux transversal au niveau du trigone), trés silire, reste ’intervention de
référence (Fig. 9). En cas de dilatation urétérale nette, un modelage (c’est-a-dire
la réduction du calibre du segment terminal de 1’uretére) peut étre nécessaire.

Une sonde vésicale est laissée en place deux ou trois jours.

S

Fig. 9 : Schéma de la réimplantation urétérovésicale selon la technique de Cohen.

1-2-8.1La reconstruction de ’urétre antérieur

> Urétroplastie par greffe libre provenant du pénis

Lorsqu’un morceau de peau ou de muqueuse est totalement coupé de son
apport sanguin dans la zone donneuse et transpose a un autre endroit, on parle de
greffe.

L’utilisation de greffons libres en provenance de la peau du pénis,
essentiellement le prépuce, a été popularisée par Devine, les greffons libres
constituent la technique la plus simple pour traiter la majorité des sténoses
urétrales simples de I’urétre membraneux jusqu’au méat, en cas de circoncision,

on utiliser la face dorsale du pénis.
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Le greffon circonférentiel est toujours sectionné au niveau du frein, ou la
peau est souvent quelque peu irréguliere et moins lisse qu’ailleurs, les lignes
d’incision sont marquées au crayon dermographique(Figure.9a). Pour les
rétrécissements les plus longs que la circonférence du pénis, on peut prélever un

greffon spiralé.

Quelques points de suture placés aux deux extrémités de 1’excision
diminuent la breche, mais elle peut également étre laissée ouverte. Elle
cicatrisera par « seconde intention ». Pendant ce temps le greffon est fixé et bien
étendu sur une plaque de liege ou de silicone, la face épithéliale vers le bas, au
moyen de courtes aiguilles 25 G. Tout le tissu sous-cutané est soigneusement
enlevé dans 1’axe longitudinal du greffon (Fig. 9b). Pendant ce temps, le greffon

est maintenu humide par une solution physiologique a 37 °C.

A la fin de la dissection, le greffon est presque transparent. On le coupe un

peu plus long que la longueur requise.

Il est retourné, la face épithéliale vers le haut. Une de ses extrémités est
fixée au moyen de trois fines aiguilles, tandis qu’un fil tracteur 4 x 0 est placé a

I’autre extrémité (Fig.9c).

On commence a coudre le greffon a I'urétre proximal en plagant le point de
suture médian le plus profond avec du Vicryl 4 x 0. Le greffon est amené dans
le champ opératoire sur la plaque par un assistant (fig.9d), et maintenant la

muqueuse urétrale est progressivement cousue au greffon (Fig.9e).

Lorsque 1'un des co6tés est terminé, on introduit une sonde de Foley en
Silastic qui permet la dérivation des urines et favorise une vascularisation rapide
du greffon(91)
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Figure.9 : Urétroplastie par greffe libre provenant du pénis(91)
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1-2-9Hydrodistension urétrale

Proposée par Abdol-Mohammad Kajbafzadeh et son équipe comme
alternative des autres procédures  ( uréthrotomie , PADUA et la chirurgie

reconstructive)visant a traiter I’hypoplasie urétrale chez le nouveau né.

La distension hydrique rapide de l'uretre a été réalisée sous anesthésie
générale, précédée par l'administration d'une dose unique intraveineuse

d’antibiotiques a large spectre.

Au départ, 5 ml du SS isotonique a été poussé dans l'urétre par
I'intermédiaire d'une seringue de 5 ml, connectée a un petit angiocathéter en

plastique.

Une petite seringue a été utilisée pour augmenter la pression exercee de la
solution poussée. Le cathéter est introduit dans l'urétre avec douceur, le
chirurgien fixe le cathéter par sa main dans le méat, puis il pousse la solution
dans l'uretre, un assistant applique simultanément une pression par le bout des

doigts sur le périnée pour obstruer la partie proximale de l'urétre (Fig. 10).

Enfin, la perméabilité de l'uretre a été confirmé en faisant passer un
cathéter 6F ou 8F(101).

=

Fig. 10 : Technique de la distension hydrique de ’urétre(101)
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1-3.Abdominolpastie

L’abdominaplastie a connu des avancées considérables ces deux derniéres

décennies, deux techniques sont de pratique courante actuellement.

1-3-1.La reconstruction de la paroi abdominale type Monfort

La procédure de Monfort consiste a exciser une plague de peau de la paroi
abdominale, et a rapprocher les parois abdominales latérales autours de la
plaque aponévrotique médiane, avec la conception d’un néo ombilic dans une
position anatomique la plus normale, contrairement aux techniques précedentes,

qui sembleraient placer I’ombilic dans une position plus haute.
La technique chirurgicale est la suivante :

Surélévation manuelle de la peau abdominale a fin de déterminer le

volume de la paroi abdominale a exciser (figurell.a).

L’incision cutanée est allongée a droit puisque 1’abdomen des patients

porteurs de la forme typique du PBS est asymétrique vers le coté droit.

Le néo ombilic incisé et isolé en laissant une large base du tissu sous
cutané attaché au fascia sous jacent. Le lambeau cutané est ensuite souleve avec
une fine couche du tissu sous-cutanée attaché au fascia, ce qui aide a préserver

la circulation de plaque fasciale(Fig.11Db).

Les muscles de paroi abdominale sont incisés latéralement au niveau des
bords du muscle grand droit, de part et d’autre des artéres ¢épigastrique

inférieures et supérieures.
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Le neoumbilic est invaginé dans la plague fasciale, en passant
1 ou plusieurs sutures absorbables a partir du fascia vers le haut, a travers le
derme et la peau, ensuite vers le bas a fin d’étre liée a la parie interne de la

plaque fasciale (Fig.11c).

La paroi abdominale est mesurée d’une fagon bilatérale, pour s’adapter a
mi chemin sur la plague ventrale, et le péritoine est marqué le long de la paroi

abdominale latérale.

La plaque ventrale musculo-aponévrotique est rapprochée a la paroi

abdominale latérale, d'abord sur le cOté gauche, puis sur le cété droit (fig.11d).

Les volets latéraux sont suturés sur la ligne médiane, un drain est mis en
place au niveau de I’espace sous cutané et gardé pendant 3 jours. La graisse sous
cutanée est fermé et le neo-omobilic est suturé avec des fils absorbables. Le

néoombilic est positionné a proximité de la créte iliaque (fig.11e) (102).
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Figure.11 : ABdominopIas type Monfort(102).
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1-3-2 La reconstruction abdominale nouvelle technique
simplifiee
Cette technique décrite par FIRLIT et Franco consiste a une plastie extra

péritonéale sans incision aponévrotique-

L'opération commence par 1’évaluation de la laxité de la paroi abdominale,
en saisissant la ligne médiane avec des pinces et en tirant vers le haut jusqu'a ce

que la paroi abdominale soit tendue (Fig.12a).

Une incision elliptique est faite autour de la base de la peau abdominale
excessive, a partir de la xiphoide jusqu'au pubis, avec préservation de la zone
ombilicale. L'excés de la peau abdominale est disséqué largement au dessous de

la plaque fasciale et écarté (Figure.12.b).

Les bords de la peau incisés sont soulevés de facon circonférentielle, pour
faciliter la fermeture .La Laxité de la plague fasciale est corrigée avec une
technique de plicature, dans laquelle les plis verticaux épaissis du fascia sont
isolés des deux cotés de la ligne médiane, a partir de la ligne medio axillaire au

dessous du rebord costal, jusqu’au pubis (fig. 12.c).

Les bases des plis peuvent étre suturées par un surjet en fonction de la
laxité du fascia. Les sommets de ces plis sont placés sur la ligne médiane et

suturés les un avec les autres par un fil de polyglyconate. (Fig.12c)(76).
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Figurel2 :Abdominoplastie nouvelle technique simplifiée

2. Les indications

Le traitement de la dilatation des voies urinaires chez 1’enfant porteur du
PBS fait I’objet de controverses depuis 25 ans. L’attitude thérapeutique face a ce
syndrome, reste partagée selon les équipes. Vu la rareté relative de ce
syndrome, il n’y a eu aucune publication qui compare le traitement chirurgical et
le traitement conservateur. La polémique existe au sujet de la gestion de cette
entité.En effet, la dilatation massive et le mauvais péristaltisme de la partie
inférieure des uretéres prédisposent I’enfant a la stase et a I’infection urinaire, de
plus la détérioration de la fonction rénale. Néanmoins, il a été rapporté que plus
de la moitié des enfants atteints du PBS, qui sont suivi pour un minimum
d’intervention chirurgicale (urétrotomie pour obstruction de l'urétre) ont

démontré un résultat satisfaisant avec une fonction rénale stable (10.67.68.69).
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Selon Woodward, les patients porteurs du PBS sont classés en trois
groupes .Dans le groupe 1 (20% des cas), la dysplasie rénale significative et
I’hypoplasie pulmonaire sont présentes, le décés survient habituellement durant
les premieres heures de vie, et reste au dessus de toutes ressources
thérapeutiques.Dans le groupe 2 (40%), malgré de nombreuses anomalies
anatomiques et fonctionnelles, la fonction rénale est normale a la naissance,
mais non traitées, 1’uropathie obstructive et I’infection urinaire entrainent la
détérioration de la fonction rénale, ainsi,la série des cas rapportés dans la
litterature entre 1950 et 1970 par Waldbaum et Marshall ,releve que 86% des

patients avaient décédés avec ou sans intervention chirurgicale.

Les patients dans le groupe 3 (40%) preésentent une atteinte légere du
tractus urinaire et une bonne fonction rénale, le pronostic est considéré

favorable.

Dans les deux derniers groupes ,le pronostic a moyen et a long terme
dépend de I'uropathie obstructive et de la survenue de I’infection. Certains
auteurs recommandent une abstention chirurgicale « no touch », en assurant que
la fonction rénale va étre stabilisée avec 1’amélioration spontanée de 1’appareil
urinaire, I’intervention chirurgicale ne sera justifiées que chez les patients ayant
un obstruction urétrale documentée ou une infection urinaire résistante au

traitement medical(5,19).

Cependant, cette approche demande une surveillance serree, et ses résultats
a long terme ne sont pas homogenes, en plus, elle ne permet pas la résolution
des problemes de la cryptorchidie et de la flaccidité de la paroi abdominale. Vu
que la stabilisation est impossible chez plusieurs patients, d’autres auteurs

pensent que la reconstruction urinaire permet d’éliminer la stase, corriger le
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RVU et améliorer la vidange vésicale. Neanmoins, il n'est pas clair a quel age
cette chirurgie est appropriée, ni si elle peut étre effectuée en collaboration avec
I’orchidopexie et 1’abdominoplastie(82). Certains auteurs préconisent la
rehabilitaion chirurgicale précoce, et d’autres suggerent que le remodelage
chirurgical des voies urinaires ne doit étre envisagé ,qu’en cas de mauvaise

evolution clinique.

Les principales indications chirurgicales chez les patients atteints du PBS
sont :Les infections récidivantes, le reflux de haut grade et I’altération de la
fonction rénale. La mauvaise qualité du détrusor et du segment distal de
I’uretére, confirmée dans plusieurs travaux, constitue un facteur déterminant
dans D'option du traitement conservateur. L’état des tissus engendre des
difficultés techniques non négligeables, et les complications postopératoires ne
sont pas rares aprés une réimplantation urétéroveésicale. Il faut, cependant,
reconnaitre que la stase urinaire est bien réelle, car I’altération progressive de la
fonction rénale a été la principale cause de mortalité dans la plus part des séries.
(71,66)

La néphrostomie percutanée est un geste a la fois diagnostique et
thérapeutique, d’une part, elle permet de confirmer le diagnostic du syndrome de
la jonction pyélo-urétérale (UPJ), quand I’imagerie n’arrive pas a poser le
diagnostic,elle offre également la possibilité d'effectuer une biopsie rénale, qui
differencie entre 1’ obstruction et la dysplasie rénale,cette distinction pourrait
aider a la gestion ultérieure de 1'appareil urinaire,d’autre part ,la nephrostomie
permet de drainer les voies urinaires en cas de détérioration de la fonction rénale

chez un enfant trop petit, qui n’est pas un candidat a la chirurgie reconstructive
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en toute sécurité.Enfin, cette technique permet d’évaluer la fonction rénale de

I’unité obstruée.

Dans notre série,aucun patient n’avait beneficié de le nephrostomie

percutanée.

la pyeloplastie standard est un moyen alternatif aux autres techniques de la
dérivation des voies urinaires obstruées,mais les études récentes indiquent que la
partie la plus distale de I'uretére est anormale chez les patients atteints du
PBS, tandis que la partie proximale de I'uretere préserve sa struture anatomique

normale.

Chez les patients qui ont une obstruction vésicale fonctionnelle ou une
obstruction supravesicale , la pyelostomie cutanée a été recommandée comme
moyen privilégié pour dériver I'uretére et le bassinet. L’uretére proximal
semblerait moins compromis par cette procédure, qu'avec 1’urétérostomie haute
.De plus, en exécutant la pyélostomie, les chirurgiens évitent l'abouchement
indésirable des ureteres a la paroi abdominale, empéchant ainsi la complication
la plus commune des urétérostomies : le prolapsus. Lorsque 1’ urétérostomie est
effectuée, l'uretere distal est généralement utilisé, parce que ce dernier serait
probablement rejetté au moment de la reconstruction ,néanmoins cette
approche doit étre utilisée avec prudence chez les nourrissons, du fait du
mauvais péristaltisme urétéral et d’ une tendance accrue a la sténose de la

stomie.

Dans notre serie, aucun patient n’avait beneficié d’une derivation

supravesicale.
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Certains auteurs suggerent que la vesicostomie transcutanée ou de
préférence 1’appendicovesicostomie, sembleraient drainer les voies urinaires
hautes aussi bien que la dérivation supravesicale,cette dérniere a reconnu une
nette déclinaison ,aprés [D’introduction de la vésiocstomie et de la

néphrostomie,ainsi, la reconstruction est devenue plus facile chez ces patients.

En effet ,la vésicostomie effectuée pendant la période néonatale précoce est
le plus simple et le meilleur traitement chez les patients présentant une
obstruction documentée, elle peut étre bénéfique quand la vidange vésicale
deffaillante entraine une infection urinaire, en particulier, si un rétrécissement
de l'urétre, des valves, ou une atrésie sont détectés (5,10),elle permet de
stabiliser la fonction rénale et de prévenir I’infection urinaire, les patients
peuvent étre maintenus dans ce mode pour plusieurs années. Dans ce cas, la
prophylaxie antibiotique est nécessaire a fin de minimiser le risque de I’infection
des voies urinaires, en raison de la stagnation de 1’urine dans les
ureteres.Apporter le déme de la vessie a la peau est essentiel lors de la création
de la cystostomie; cette approche empéche le prolapsus de la vessie dans une
cystostomie mal crée. Le prolapsus de la vessie est tres fréquent chez les
patients atteints du PBS, parce que la vessie est trés large et redondante.ll est
conseillé de créer une stomie plus large que la normale chez les patients atteints
du SPB ,parceque la sténose est commune,et plus susceptible du fait de

I’augmentation de la pression abdominale(5).

Dans notre serie, 5 patients avaient beneficié d’une vesicostomie type
casale, dont une seule en période néonatale a j4 de vie.La sténose de la stomie a

été survenue chez 3 patients.
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L’ouraque perméable retrouvé fréquemment chez les patients ayant une
obstruction urétrale, constitue le moyen par lequel ces patients sont capables de
survivre; les déces précoces sont habituellement observés chez les patients ayant
une obstruction urétrale sans ouraque perméable, ,néanmoins la vidange reste
peu fiable a travers 1’ouraque perméable ,parce que ce dernier se ferme des les
premiéres semaines de vie. Chez ces patients, une fois la cystostomie est
réalisée, le chirurgien doit essayer d'identifier l'ouraque et le ligaturer a ce

moment.

Certains patients atteints du PBS peuvent avoir des valves de |'uréthre
postérieur, les valves sont mieux gérées par la résection endoscopique.
Certains préconisent l'utilisation de la sphinctérotomie, la résection transurétrale
, OU une urétrotomie interne pour gérer 1’obstruction fonctionnelle. Snyder et ses
collaborateurs estiment que l'utilisation judicieuse de 1’urétrotomie peut réduire
la résistance urétrale et ameliorer la miction dynamique sans pouvoir provoquer
I’ incontinence(59). Les avis sont partagés quant a l'utilisation de ces modalités,
car peu de resultats concrets ont été observés. Passerini-Glazel et al utilisaient la
dilatation par un cathéter souple pour lever 1’obstruction urétrale fonctionnelle
chez les patients atteints du PBS(64) , ils ont graduellement augmente la taille

du cathéter jusqu'a ce qu'ils obtiennent le calibre desire.

Selon Woodard (9), I’existence d’un péristaltisme au niveau de 1’uretére, la
bonne qualit¢ de [I'uretére proximal tant au plan morphologique
qu’ultrastructural, doivent inciter a la chirurgie reconstructive, en utilisant que la

portion proximale de 1’uretére.

En fait ,la réimplantation urétérale chez les patients atteints du méga

uretere et du RVU , nécessite une approche plus agréssive, autant que l'uretere
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distal anormal devrait étre enlevé , avec préservation de I'irriguation sanguine
de l'uretére proximal.Pendant le modelage de 1’uretére, la dissection soigneuse
est necessaire pour préserver la vascularisation uretérale . Quelques auteurs
préconisent de raccourcir, de modeler, et de réimplanter 1’un des 2 uretéres par
un long tunnel et de drainer le cOté contralateral par une
transurétérourétérostomie(TUU) .Les patients atteins du PBS ont une vessie
épaisse et fibrosee , ce qui complique le placement de 2 longs réimplants . Les
ureteres sont préférentiellement allongés sur un cathéter 8F ou 10F en
caoutchouc et le tissu en exces est excise. Plus réecemment, Starr a réimplante
I'uretere en utilisant le pliage transversale. Il n'a pas signalé d'obstruction ou de
reflux. Cette technique peut empécher l'interruption de I’irriguation sanguine

essentielle a l'uretére distal.

Dans notre serie,aucun patient n’avait benéficié d’une reconstruction

Urétérale.

Il est admis que la cystectomie de réduction comme traitement initial est
inutile,mais elle est souvent realisée au cours de la réimplantation
vésicourétérale.Apres cyctectomie de reduction ,certaines vessies peuvent
presenter des troubles neurogénes source d’incontinence et du residu post
mictionnel,néanmoins les mictions reguliéres ,les manceuvres de crede et de

valsalva peuvent gérer ces problemes avec succeés.

Consernant la cryptorchydie tous les auteurs s’accordent sur le fait que la
chirurgie demeure le seul moyen efficace. Dans une série de 23 patients au
Service d’urologie-andrologie, CHU Aristide-Le-Dantec, [I’abaissement
testiculaire a été effectué selon la technique de Flower stephens chez 13

patient, avec un nombre d’atrophie testiculaire assez important (9/23). La
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section des vaisseaux gonadiques selon la technique de Fowler-Stephens ,serait
la principale cause des atrophies testiculaires. Pour réduire le taux de I’atrophie
testiculaire, il est préconisé de réaliser 1’abaissement par une technique de
Fowler-Stephens en deux temps, ce qui favorise le développement rapide de la
circulation collatérale (104,105). Un taux de succes de 89% est rapporté avec le
Fowler-Stephens en deux temps. Beaucoup d’auteurs incriminent le retard de la
prise en charge dans la survenue des échecs, car il est plus aisé d’abaisser un
testicule chez le nourrisson que chez I’enfant, du fait que la distance a parcourir
est moins grande . Les fonctions endocrines et exocrines du testicule sont
meilleures lorsque 1’abaissement est réalisé¢ en période néonatale sans section
des vaisseaux gonadiques . Actuellement, [’utilisation de la laparoscopie a
considérablement amélioré la prise en charge de la cryptorchidie sans morbidité
additionnelle,comparée a la laparotomie . Selon Docimo et al. , la possibilité de
la dissection étendue avec la laparoscopie permet de ne pas sectionner les
vaisseaux gonadiques.Cependant la laxité de la paroi abdominale et le caractére
atone de la vessie chez ces patients, engendrent des obstacles techniques au
cours de I’intervention,l’accés libre et compelet pour le placement des trocarts,la
fixation des trocarts par des points de sutures,et |’utilisation d’instrument

laparoscopiques de longeur adéquate permettent de surmonter ces problemes.

Avec les progres actuels de la médecine de la reproduction, 1’abaissement
testiculaire doit étre systématique pour offrir aux patients des chances de
procréer.En outre,vue le risque rapporté de dégenérescence maligne des
testicules des patients porteurs du PBS,I’orchidopexie est péconisée a un age

précoce a fin de donner plus de chances aux gonades de se developper
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normalement,en plus elle en surveille la malignité,ainsi elle offre un avantage

psychologique aux patients.

Dans notre série,un seul patient avait benéficié  d’un traitement
coelioscopique de I’ectopie testicualire,mais ce n’est qu’a 1’age de 7 ans et 11
mois ;le pedicule spermatique était assez long ce qui a amené a un abaissement

en un seul temps.Les suites opératoires étaient bonnes.

Les avantages de [I’abdominoplastie ne sont pas uniquement
esthétiques.Elle contribue également a 1’amélioration des fonctions respiratoires
et facilite la défécation .Son impact sur I’amélioration de la vidange vésicale est
plus important que celui de la cystoplastie (9,14).La réalisation de
I’abdominoplastie a connu des avancées considérables ces deux dernicres
décennies et la technique proposée par Montfort (15) avec conservation de
I’ombilic donne des résultats satisfaisants (16). Smith et al ont signalé une
diminution du residu post mictionnel de 40% a 14,3% apres l'opération chez 7
patients traités par une abdominoplastie de Monfort sans reconstruction

simultanée des voies urinaires (83).

Un autre argument en faveur de la reconstruction de la paroi abdominale
est I'effet bénéfique sur la colonne et la stabilité vertébrale .La prévalence des
deformations vertébrales dans le SPB, en particulier celles liées a la scoliose,
pourraient étre secondaires a un déséquilibre chronique des muscles para-
vertébraux ,et il été démontré que la reconstruction de la paroi abdominale,
constitue un aspect important dans la restauration de la fonction globale des

muscles du tronc et de la stabilité vertébrale( 82).

L’abdominoplastie de Firlit et Franco parait trés intéressante, car ne

comportant pas d’ouverture de la cavité peritonéale (76). Elle permet, ainsi,
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d’éviter les adhérences postopératoires multiples liees a la laparotomie,elle a
présenté des résultats cosmétiques adéquates chez 13 patients ,Le risque majeur
avec cette technique est I’embrochage d’une anse intestinale lors de la plicature,
ce qui occasionnerait une occlusion postopératoire. Récemment cette technique
a ¢té améliorée par I’adjonction d’un contrdle laparoscopique peropératoire, ce
qui donne de meilleurs résultats avec un maximum de sécurité dans la réalisation
du geste (74).Cependant, vu que la majorité des patients necessitent au moins
une orchidopexie ouverte au moment de 1’abdominolastie,la technique de

Monfort reste la technique de référence chez la pluspart des auteurs(83).

Genéralement, cette etape de correction chirurgicale survient lorsque 1’age

de ’enfant est compris entre 8§ et 12 mois.

Le facteur le plus important qui doit étre pris en considération pendant la
chirurgie chez les patients porteura du PBS, est la pression des voies aériennes
pendant la reconstruction de la paroi abdominale. Si I’abdomen est trop serrée,
le patient peut ne pas étre en mesure de respirer spontanément apres la chirurgie.
La Pression des voies aériennes est a noter au début de I’intervention, et doit étre

maintenue apres la fermeture de I’abdomen(5,6,10).

Dans notre série,aucun patient n’avait benéficié de I’abdominoplastie,ceci
nous semble trés insuffisant étant donné les avantages de cette intervention. En
fait Le suivi difficile des patients pour des raisons économiques, ainsi que la
difficulté de la chirurgie dans le PBS ont certainement contribué a la non

réalisation de 1I’abdominoplastie.

En dernier lieu ,La correction chirurgicale en un temps de I’ensemble des
malformations demeure tres discutée. Si la chirurgie en plusieurs temps est

préconiseée par certains auteurs comme Woodhouse et al(41), c’est parce que la
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chirurgie en un temps est de réalisation difficile. D’autres auteurs comme

Timoty et al(102), optent pour la chirurgie en un temps du fait que :

> Elle est relativement facile quand elle est réalisée de facon précoce et
compléte ; elle permet également une meilleure exploration de toutes
les lesions, surtout pour les testicules qui sont parfois en position
abdominale haute donc souvent difficiles a retrouver dans un abord
inguinal ;

> Elle épargne aux patients et aux parents le poids psychologique lié a la
répétition des actes chirurgicaux,et réduit le suivi a long terme des

patients.

Dans tous les cas, la clé du succes en cas d’indication chirurgicale reste la

réalisation du geste par un chirurgien bien entrainé.

3. Evolution

Sur le plan évolutif, le taux de la mortalité globale observé dans différentes
séries oscille entre 10 et 50% dont 20% de mort-nés, et 50% de décés sont
consécutifs a une septicémie ou a un échec thérapeutique dans la deuxiéme
annee de vie (20), 30% developpent une inssufisance renale durant I’enfance ou
I’adolescence. Cette mortalité est probablement sous-estimée dans notre
contexte, car les cas de mort-nés par syndrome de Prune Belly ne sont pas

répertoriés.

Notre série compte un seul survivant qui est agé de deux ans et demi,6

déces et deux perdus de vue
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4. Conclusion

En concluant La chirurgie des malformations urinaires nécessite une
approche au cas par cas (aussi bien pour I’indication et le moment de la

chirurgie) et sa réalisation devra étre confiée a une équipe avertie.

L’abaissement testiculaire devrait tre réalisé plus fréquemment en période
néonatale pour augmenter les chances de paternité, de méme que

I’abdominoplastie dont le bénéfice sur le plan esthétique et fonctionnel est réel.
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LE PBS est un syndrome rare touchant essentiellement le garcon. Il se
caractérise par la triade clinque associant une hypoplasie ou aplasie de la
musculature de la paroi abdominale, une cryptorchidie bilatérale dans la

majorité des cas, et des anomalies du tractus urinaire de sévérité variable.

L’etiopathogenie de ce syndrome demeure a I’heure actuelle inconnue,
deux théories sont postulées dans la littérature : la théorie embryologique et la

théorie obstructive. Cette malformation ne semble pas avoir de base génétique.

Gréce a 1’échographie, le diagnostic prénatal du PBS est désormais
possible dans un age gestationnel plus précoce .1l peut se faire entre les 12éme

et les 20eéme semaines d’aménorrhées.

Le PBS présente une grande hetérogenéité dans son pronostic avec des
gravités tres variables allant de mort in utero a des formes modérées. L’atteinte

du systéme urinaire est constante et conditionne le pronostic a long terme.

Le traitement du PBS fait I’objet de controverse depuis 25 ans. Certains
auteurs recommandent le traitement conservateur et autres préconisent une

approche plus agressive des voies urinaires.

La chirurgie des malformations de 1’appareil urinaire nécessite une
approche cas par cas aussi bien sur le plan indication, age d’intervention, et

geste chirurgical.

L’abaissement testiculaire doit étre systématique pour offrir aux patients
des chances de procréer, de méme que 1’abdominoplastie dont le bénéfice sur le

plan esthétique et fonctionnel est réel.
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RESUME
Titre : Difficultés du traitement chirurgical du syndrome de Prune Belly
Auteur : AICHA MOUSSAOQUI

Mots clés: syndrome de prune belly, aplasie de la musculature abdominale,

cryptorchidie, uropathie malformative, traitement chirurgical.

Le Prune Belly syndrome (PBS) est une malformation complexe et rare avec une
nette prédominance masculine. Il est caractérisé par une aplasie ou une grande
hypoplasie des muscles de la paroi abdominale antérieure, une cryptorchidie et des
anomalies sévéres des voies urinaires. Ce syndrome pose essentiellement des

problemes de prise en charge.

L’intérét de ce travail a ¢ét¢ de rappeler les aspect cliniques, radiologiques,
évolutifs et les différentes modalités du traitement chirurgical d’une série de 9 cas (8

garcons et une fille) au service de chirurgie A de I’hopital d’enfants de Rabat.

5 vésicostomies type casal ont été réalisée chez 5 patients, toutes sont effectuées
avant I’age de un an et demi. Un seul patient a bénéfici¢ d’une orchidopexie par
ceelioscopie a I’4ge de 7 ans et deux mois. L’abdominoplastie n’a été réalisée chez
aucun patient. Un seul patient vivant, 6 déces ; 5 dans un tableau d’insuffisance rénale
et 1 par hypoplasie pulmonaire, deux sont perdus de vue. Concernant les suites, la
sténose de 1’orifice de la vesicostomie a été€ notée chez 3 patients, I’infection urinaire a

été marquée chez 3 patients.

En dernier lieu, il faut insister sur ’importance du diagnostic anténatal qui

permet une meilleure prise en charge.

Dans tous les cas la fonction rénale et le pouvoir de concentration des reins

doivent étre surveilles tous les 6 mois tout en maintenant les urines stériles.
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ABSTRACT
Title: Difficults of surgery managment of prune belly syndrom
Author: AICHA MOUSSAOUI

Keywords: prune belly syndrome, aplasia of the abdominal musculature,

cryptorchidism, uropathy malformation, surgical treatment.

The Prune Belly Syndrome (PBS) is a rare and complex malformation with a
male predominance. It is characterized by aplasia or hypoplasia of a large muscle of
the anterior abdominal wall, cryptorchidism and severe abnormalities of the urinary

tract. This syndrome poses problems primarily supported.

The interest of this work was to remind the clinical, radiological, scalable and
different modalities of surgical treatment of a series of 9 cases (8 boys and one girl) for

surgery A Children's Hospital Rabat.

5 vesicostomy casal type were performed in 5 patients, all were made before the
age of one and a half. One patient underwent a laparoscopic orchidopexy at the age of
7 years and two months. The abdominoplasty was performed in any patient. Only one
patient alive,6 deaths, 5 in an array of renal failure and 1 with pulmonary hypoplasia,

two lost touch.

Regarding consequences, the stenosis of the orifice of the vesicostomy was noted

in 3 patients, urinary tract infection was marked in 3 patients.

Finally, we must insist on the importance of prenatal diagnosis which allows for

better management.

In all cases renal function and power of concentration of the kidneys should be

monitored every 6 months while maintaining sterile urine.
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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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