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ppocrates

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 fretes.

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

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.
Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales d’une fagon
contraire aux lois de [ humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Genéve, 1948.
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: Pr Badie Azzaman MEHADJI
: Pr Abdalheq ALAOUI YAZIDI
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: Pr Mohammed BOUSKRAOUI
: Pr. Ag. Mohamed AMINE
: Pr.Redouane EL FEZZAZI
: Mr Azzeddine EL HOUDAIGUI

Professeurs de I’enseignementsupérieur

Nom et Prénom

Spécialité

Nom et Prénom Spécialité

ABOULFALAH Abderrahim

Gynécologie-
obstétrique

FINECH Benasser Chirurgie — générale

AIT BENALI Said

Neurochirurgie

GHANNANE Houssine | Neurochirurgie

AIT-SAB Imane Pédiatrie KISSANI Najib Neurologie
AKHDARI Nadia Dermatologie KRATI Khadija Gastro- entérologie
AMAL Said Dermatologie LMEJJATI Mohamed [ Neurochirurgie

ASMOUKI Hamid

Gynécologie-
obstétrique B

LOUZI Abdelouahed | Chirurgie — générale

ASRI Fatima

Psychiatrie

MAHMAL Lahoucine Hématologie - clinique

BENELKHAIAT BENOMAR
Ridouan

Chirurgie — générale

MANSOURI Nadia Stomatologie et chiru

maxillo faciale

BOUMZEBRA Drissi Chirurgie Cardio- MOUDOUNI Said Urologie
Vasculaire Mohammed
BOUSKRAOUI Mohammed Pédiatrie A MOUTAOUAKIL Ophtalmologie
Abdeljalil
CHABAA Laila Biochimie NAJEB Youssef Traumato- orthopédie

CHELLAK Saliha

Biochimie- chimie

OULAD SAIAD
Mohamed

Chirurgie pédiatrique




CHOULLI Mohamed Khaled

Neuro pharmacologie

RAJI Abdelaziz

Oto-rhino-laryngologie

DAHAMI Zakaria Urologie SAIDI Halim Traumato- orthopédie

EL FEZZAZI Redouane Chirurgie pédiatrique SAMKAOUI Anesthésie-
Mohamed Abdenasser | réanimation

EL HATTAOUI Mustapha Cardiologie SARF Ismail Urologie

ELFIKRI Abdelghani Radiologie SBIHI Mohamed Pédiatrie B

ESSAADOUNI Lamiaa

Médecine interne

SOUMMANI
Abderraouf

Gynécologie-
obstétrique A/B

ETTALBI Saloua

Chirurgie réparatrice et | YOUNOUS Said

plastique

Anesthésie-
réanimation

FIKRY Tarik

Traumato- orthopédie

A

Professeurs Agrégeés

Nom et Prénom Spécialité Nom et Prénom Spécialité
ABKARI Imad Traumato- EL OMRANI Radiothérapie
orthopédie B Abdelhamid

ABOU EL HASSAN Taoufik

Anésthésie-
réanimation

FADILI Wafaa

Néphrologie

ABOUCHADI Abdeljalil

Stomatologie et chir
maxillo faciale

FAKHIR Bouchra

Gynécologie- obstétrique
A

ABOUSSAIR Nisrine Génétique FOURANJI Karima Chirurgie pédiatrique B

ADALI Imane Psychiatrie HACHIMI Abdelhamid | Réanimation médicale

ADERDOUR Lahcen Oto- rhino- HAJJI Ibtissam Ophtalmologie
laryngologie

ADMOU Brahim

Immunologie

HAOUACH Kbhalil

Hématologie biologique

AGHOUTANE EI Mouhtadi

Chirurgie
pédiatrique A

HAROU Karam

Gynécologie- obstétrique
B

AIT AMEUR Mustapha

Hématologie
Biologique

HOCAR Ouafa

Dermatologie

AIT BENKADDOUR Yassir

Gynécologie-
obstétrique A

JALAL Hicham

Radiologie

AIT ESSI Fouad Traumato- KAMILI El Ouafi El Chirurgie pédiatrique B
orthopédie B Aouni

ALAOUI Mustapha Chirurgie- vasculaire | KHALLOUKI Anesthésie- réanimation
péripherique Mohammed

AMINE Mohamed

Epidémiologie-
clinique

KHOUCHANI Mouna

Radiothérapie

AMRO Lamyae

Pneumo- phtisiologie

KOULALI IDRISSI
Khalid

Traumato- orthopédie

ANIBA Khalid

Neurochirurgie

KRIET Mohamed

Ophtalmologie




ARSALANE Lamiae Microbiologie - LAGHMARI Mehdi Neurochirurgie
Virologie
BAHA ALI Tarik Ophtalmologie LAKMICHI Mohamed Urologie
Amine
BASRAOUI Dounia Radiologie LAOUAD Inass Néphrologie
BASSIR Ahlam Gynécologie- LOUHAB Nisrine Neurologie

obstétrique A

BELKHOU Ahlam

Rhumatologie

MADHAR Si Mohamed

Traumato- orthopédie A

BEN DRISS Laila

Cardiologie

MANOUDI Fatiha

Psychiatrie

BENCHAMKHA Yassine

Chirurgie réparatrice
et plastique

MAOQOULAININE Fadl
mrabih rabou

Pédiatrie

BENHIMA Mohamed Amine

Traumatologie -
orthopédie B

MATRANE Aboubakr

Médecine nucléaire

BENJILALI Laila

Médecine interne

MEJDANE Abdelhadi

Chirurgie Générale

BENZAROUEL Dounia

Cardiologie

MOUAFFAK Youssef

Anesthésie - réanimation

BOUCHENTOUF Rachid

Pneumo- phtisiologie

MOUFID Kamal

Urologie

BOUKHANNI Lahcen

Gynécologie-
obstétrique B

MSOUGGAR Yassine

Chirurgie thoracique

BOUKHIRA Abderrahman Toxicologie NARJISS Youssef Chirurgie générale
BOURRAHOUAT Aicha Pédiatrie B NEJMI Hicham Anesthésie- réanimation
BOURROUS Monir Pédiatrie A NOURI Hassan Oto rhino laryngologie
BSISS Mohamed Aziz Biophysique QUALI IDRISSI Radiologie

Mariem
CHAFIK Rachid Traumato- QACIF Hassan Médecine interne

orthopédie A

CHAFIK Aziz Chirurgie QAMOUSS Youssef Anésthésie- réanimation
thoracique

CHERIF IDRISSI EL Radiologie RABBANI Khalid Chirurgie générale

GANOUNI Najat

DRAISS Ghizlane Pédiatrie RADA Noureddine Pédiatrie A

EL BOUCHTI Imane Rhumatologie RAIS Hanane Anatomie pathologique

EL HAOURY Hanane Traumato- ROCHDI Youssef Oto-rhino- laryngologie
orthopédie A

EL MGHARI TABIB Ghizlane |Endocrinologie et SAMLANI  Zouhour Gastro- entérologie
maladies
métaboliques

EL ADIB Ahmed Rhassane Anesthésie- SORAA Nabila Microbiologie - virologie

réanimation

EL ANSARI Nawal

Endocrinologie et
maladies
métaboliques

TASSI Noura

Maladies infectieuses




EL BARNI Rachid Chirurgie- générale |TAZI Mohamed lllias |Hématologie- clinique
EL BOUIHI Mohamed Stomatologie et chir | ZAHLANE Kawtar Microbiologie - virologie
maxillo faciale
EL HOUDZI Jamila Pédiatrie B ZAHLANE Mouna Médecine interne
EL IDRISSI SLITINE Nadia |Pédiatrie ZAOUI Sanaa Pharmacologie
EL KARIMI Saloua Cardiologie ZIADI Amra Anesthésie -
réanimation
EL KHAYARI Mina Réanimation
médicale
Professeurs Assistants
Nom et Prénom Spécialité Nom et Prénom Spécialité
ABIR Badreddine Stomatologie et FAKHRI Anass Histologie- embyologie
Chirurgie maxillo cytogénétique
faciale
ADALI Nawal Neurologie FADIL Naima Chimie de Coordination
Bioorganique
ADARMOUCH Latifa Médecine GHAZI Mirieme Rhumatologie

Communautaire
(médecine préventive,
santé publique et

hygiéne)
AISSAOUI Younes Anesthésie - HAZMIRI Fatima Ezzahra | Histologie —
réanimation Embryologie -
Cytogénéque

AIT BATAHAR Salma

Pneumo- phtisiologie

IHBIBANE fatima

Maladies Infectieuses

ALJ Soumaya

Radiologie

KADDOURI Said

Médecine interne

ARABI Hafid

Médecine physique
et réadaptation
fonctionnelle

LAFFINTI Mahmoud
Amine

Psychiatrie

ATMANE El Mehdi

Radiologie

LAHKIM Mohammed

Chirurgie générale

BAIZRI Hicham Endocrinologie et LAKOUICHMI Stomatologie et
maladies Mohammed Chirurgie maxillo
métaboliques faciale

BELBACHIR Anass Anatomie- LOQMAN Souad Microbiologie et

pathologique

toxicologie
environnementale

BELBARAKA Rhizlane

Oncologie médicale

MARGAD Omar

Traumatologie -

orthopédie
BELHADJ Ayoub Anesthésie - MLIHA TOUATI Oto-Rhino -
Réanimation Mohammed Laryngologie
BENHADDOU Rajaa Ophtalmologie MOUHSINE Abdelilah Radiologie
BENLAI Abdeslam Psychiatrie NADOUR Karim Oto-Rhino -
Laryngologie
CHRAA Mohamed Physiologie OUBAHA Sofia Physiologie
DAROUASSI Youssef Oto-Rhino - OUERIAGLI NABIH Psychiatrie
Laryngologie Fadoua




DIFFAA Azeddine

Gastro- entérologie

SAJIAl Hafsa

Pneumo- phtisiologie

EL AMRANI Moulay Driss Anatomie SALAMA Tarik Chirurgie pédiatrique

EL HAOUATI Rachid Chiru Cardio SERGHINI Issam Anesthésie -
vasculaire Réanimation

EL HARRECH Youness Urologie SERHANE Hind Pneumo- phtisiologie

EL KAMOUNI Youssef

Microbiologie
Virologie

TOURABI Khalid

Chirurgie réparatrice et
plastique

EL KHADER Ahmed

Chirurgie générale

ZARROUKI Youssef

Anesthésie -
Réanimation

EL MEZOUARI El Moustafa

Parasitologie
Mycologie

ZIDANE Moulay
Abdelfettah

Chirurgie Thoracique
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A MES CHERS PARFNTS
ALLALT BRAHIM FT HAFTD ROUXAYA

A qui je dots tout, et pour qui aucune dedicace ne saurait exprimer mon profond
amour, ma gratitude, ni mon nfinte reconnaissance pour [ampleur des
sacrifices et des souffrances que Vous avez endadures pour pouvory m éduguer et
pour mon bien étre. Vos prieres ont ete pour moi un grand soutien moral tout au
long de mes etudes.

Ce modeste travail paratt bien exggu pour traduire une reconnaissance mjfinie
envers une mere et un pere aussi tendre dont jar la frerte détre le [ils. Puisse ce jour
étre la récomperise de tous vVos efforts el [exaucement de vos prieres lant formulees.
Puisse Allal tout puissant vous protége, vous procure longue vie,
santé et bonfieur afin que je puisse vous rendre un minimum
de ce que je Vouls dois.

Je vous aime tres fort

A MFS ADORABLES SEURS FATIMA ZAHRA FT SARA
A MES CHFRS FRFRFS MOHAMEFD FT ANAS
Vous savez que [affection et [amour fraternel
que je vous porte sont sans limites.

Fatima Zofira : une grande s@ur, mais aussi une amie.

Pernseuse, devouee, ambitieuse, (i resteras roujours pour mor un exemple a Sumvre.
7a forte personnalite, tes consells et ta gentillesse ne cessent toujours de
m Tmpressionner.

Je te souniaite tout le succes que tes talents meritent.

Sara . une pelite saur, mais un grand amouyr.
Je te remercie pour toute [ampiance dont tu m entoures, toute la
spontanerte et ton elan chaleureux.
Jes réves sont nombreux, maris je suis sur que tu 'y parviendras et que dieu
te les exhausseras.
Je te souhaite ftout le ponfieur du monde

Motamed : un frerve, mais aussi un grand amii.
Jon calme, ta modestie et la sagesse m ont (0ujours marques.
Je te soutiarte une bonne continualion dans la vie personnelle et
professionnelle

Anas - Malgre la distance qui nous separe, je pense toujours tres fort a (o
7a sympathiie et ton fumour me manguent.
Je te sounaite une vie pleine de succes et on attend ton retour avec
impatiernce

Je vous dedie tous ce travail en temoignage de [amour et des liens de sang qui

nous unissent. PuissSIons-nous rester unis dans la tendresse et fideles a [ education
que nous avons recue.

Jimplore Allah qu il vous apporte bonfieur et vous aide da realiser (ous vos V@eux.
Je vous aime tres fort



A LA MFMOIRE DE MES GRANDS-PARFNTS
Fn souventr de [affection dont vous m entouriez, je vous dedie mon
travatl, [ruit du soutien dont vous m aviez fart part.
Que dieu ait votre dme sarnte, Vous me manguez enormement, et sacrez
que Vous étes [oujours avec mor dans mes beaux et mauvais jours.

A MA GRAND MFRFAICHA TAYFR
Aucune phivase ne sauratt exprimer toute [affection et [amour que jar
_pour vous.
Je suis reconnaissant pour votre soutien, vos conseils et vos prieres.
Que dieu vous préserve el vous procure longue vie, sante et bonfieur.

A MEFS ONCLES FT TANTES FT LEURS CONJOINTS FT CONJOINTES
L affection et [amour que je vous porte sont sans limites.
Je vouts dedre ce travail en temoignage de [ amour et du respect que jar

pour vous
Puisse dieu vous preserver et Vous procurer tout le bonheur et la
prosperite.

A MES CHFRS COUSINS FT COUSINES
Vous étes pour mort des freres el sceurs et des amis. £ amour et la
gentillesse dont vous m avez entoure m ont permis de surmonter les
morments difficites.
Merci pour votre soutien. Que dieu vous aide a atteindre vos réves el d
reussir dans volre vie.

A LA FAMILLF ALLALT, HAFTD, FT FL MSAADT
Vous m avez soutenu et comble tout au long de mon parcours. Que ce
travail soit temoignage de mes sentiments les plits sinceres et les plus
affectueux. Puisse dieu vous procurer bonheur et prosperite.



DRIXAWKAB MOHAMFD, DIRFCTFUR DU CHP STDI MOHAMFD
BEN ABDFLLAH D FSSAOUIRA
Cette humble dédicace ne saurait exprimer mon grand respect, et ma
profonde estime.
Vous étes pour moi un ami, un fréve mais également un pére.
Vos qualités humaines et professionnelles seront pour moi un modeéle d
suivre.
Je vous remercie de vos conseils qui m'ont été trés précieux, et qui
guideront d jamais ma vie.
Vos remarques toujours précises, associées d votre sagesse ont été
importantes pour moi.

Les mots me manquent pour vous exprimer toute ma gratitude, veuillez
toutefois accepter mes sincéres remerciements et surtout mon indéfectible
attachement.

Que dieu vous protége, et vous procure santé, bonheur et longue vie.

DR. SKOUML, NFUROCHIRURGIFN AU CHP STDI MOHAMFD BEN
ABDFLLAH D ESSAOUIRA
Vous étes pour moi plus qu'ami ! Je ne saurais trouver une expression
temoignant de ma reconnaissance et des sentiments de fraternité que je
vous porte.

Admiré par tous, et véputé par votre rigueur, compétence, et vos qualités
humaines, j'ai été trés impressionné par votre simplicité et votre
sympathie.

Jai pour vous, Lestime et Ladmiration qu’imposent votre compétence,
votre sérieux, votre dynamisme et votre gentillesse sans (imite.

En témoignage de Camitié qui nous unit, je vous dédie ce travail et vous
souhaite une vie pleine de santé et de bonheur.

DR.BENTFLLOUN, UROLOGUF AU CHP SITDI MOHAMFD BEN
ABDFLLAH D ESSAOUIRA
Un ami qui m'est trés cher et d qui je suis trés reconnaissant de m’'avoir
apporté plus que son soutien, son professionnalisme, sa vision des choses,
et son savoir-faire.
Votre talent et votre investissement ont permis de mener d bien cette
formidable aventure professionnelle.

Sachez que ces quelques mots ne sont quune infime partie de ma
reconnaissance et ne peuvent suffire a remplir ma jarre de
remerciements et d’éloges d votre égard.

Ce fut pour moi un trés grand honneur d’avoir d mes cotés une
personnalité aussi dévouée et talentueuse.

Puisse dieu vous procurer santé, bonheur, et longue vie.



DR. AMINA, MEDFCIN AU CHP STDI MOHAMFD BEN ABDFLLAH
DESSAOUIRA
Une amie, une sceur, mais aussi une mere.
Ces quelques mots ne suffiront pas da exprimer mon affection, mon respect
et mon estime d votre égard.
Jai pris vraiment du plaisir en travaillant avec vous et j'ai beaucoup
appris de nos échanges.
Vos conseils, votre dévouement et votre sympathie m’ont beaucoup
marques.
Je vous souhaite une bonne continuation dans vos projets aussi bien
personnels et professionnels.
Que dieu vous procure santé, bonheur et longue vie et bénisse vos enfants.

DR KHLIOUT,
MEDFCIN AU CHP STDI MOHAMFD BFN ABDFLLAH D FSSAOUIRA
Un ami cher, un frére, un pere.
Jai passé beaucoup de temps avec vVous.

Vous étiez toujours présent d mes cotés lorsque je vous solliciter.
Ta sympathie, ta modestie et ta clairvoyance resteront
pour moi un exemple.

Mevrci infiniment pour vos conseils, votre disponibilite,
et votre dévouement.

Ta compagnie m'est toujours chevre.

Je garderai d jamais de bons souvenirs des discussions animées
au cours de nos repas a Titzi.

Je vous dédie ce travail en témoignage de Camour et le respect
que j'ai pour vous
Puisse dieu vous préserver et Vous procurer
tout le bonheur et la prospérite.

DRAZAZ, DR.IOUFELAZ, DR BOUAREF, DR.GHANIMI MEDFCINS
AU CHP STDI MOHAMFD BEN ABDFLLAH D FSSAOUIRA
A mes collegues qui sont devenits des amis aim cours du temps.
Jétais trés heureux de travailler avec vous. Jar enormement appris sur
le plan personnel et professionnel au contact de chacun dentre vous au
cours de mon passage.
Je garde toujours de bons souvenirs.
Je vous dedie celte thése en reconnaissance de ce que Vous m avez appris.



AU PFRSONNFL DU CHP STDI MOHAMFD BFN ABDFELLAH
DESSAOUIRA
Je ne peux trouver les mots justes et sinceres pour Vous exprimer mon
affection et mes pensees, Vous étes pour moi des freves, des swurs et des
anis sur qui je peux comptrer.
Fn temoignage de [amitie qui nous uni et des souvenirs de tous les
mMOoments que nous avons passe ensemole, je vous dedie ce travail et je
Vous souhiaite une vie pleine de sante et de bonheur.

DRHASSAN, MEDFCIN CHEF DU CENTRE DF SANTE DF SIDI
YOUSSEF BEN ALT

Je vous remercie pour votre accueil chaleureux et le temps que vous

m’avez consacré pour mon apprentissage.
Nous vous exprimons notre profonde admiration pour la sympathie et la
modestie qui émanent de votre personne.
Veuillez considérer ce modeste travail comme expression de notre
reconnaissance.



A MES AMIS FT COLLFGUES
A Saad, Mehdt, Youssef, Aziz, Mustapha, Adil, Redouane, Saia, Mouad,
Hamia, Abdellatt), Issam, Soufiane, Abdelwared, Ahmad, Aaha, Amine,
Youness, Ghassane, Zouharr, Rabie, Lemine, Jamal, Yahya, Asma,
Khadija, Salma, Kenza, Satda, Tahamoute, Houda, Hanane, Fatima

Fn souventr d agréables moments passes ensemble en temoignage de notre
amitie.
Je vous exprime par ce travail toute mon affection et jespere que notre
amitie restera intacte et durera pour [0oujours.

A tous ceux qui me sont chers, et que jar involontairvement omis de citer.
Sachez gue [amour gue j ar pour vous n a pas besoin d étre concerts sur
au paprer.

Votre présence ma aide a surmonter les epreuves.

Je vous dedie mon travail et je vous transmis mon tres grand respect.

A tous les Meédecins dignes de ce nom...
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A notre maitre et président de thése
Monsieur le professeurDRISS TOUITI
Professeur agrégé et chef de service d’Urologie d CHopital Militaire
Avicenne de Marrakech
Nous sommes trés sensibles d (honneur que vous nous avez fait en
acceptant la présidence de notre jury de thése.
Votre compétence, votre rigueur et vos qualités humaines exemplaires
ont toujours suscité notre admiration.
Nous vous exprimons notre reconnaissance pour le meilleur accueil que
VOUs Nous avez reserve.
Veuillez croire d Lexpression de notre grande admiration et notre profond
respect.

A notre matitre et rapporteur de these
Monsteur le professeurOMAR GHOUNDALF
Professeur Agrége en Urologie du Val de Grice, Paris

Nous vous remercions de la gentillesse et la spontanéité avec lesquelles
vous avez bien voulu diriger ce travail.

Nous avons eu le grand plaisir de travailler sous votre direction, et avons
trouvé aupres de vous le conseiller et le guide qui nous a rvecus en toute
circonstance.

Votre compétence, votre simplicité, votre modestie ne laissent personne
insensible.

Nous voudrons étre dignes de la confiance que vous nous avez accorvdée et
vous prions, cher maitre, de trouver ici le témoignage de notre sincére
reconnaissance et profonde gratitude.



A notre maitre et juge de thése
Monsieur le professeur MOHAMMED ZYANT
Professeur agrégé en Médecine interne adu Val de Grdce, Paris et chef de
service de Medecine interne d [Hopital Milttaive Avicenne de
Marrakech

Professeur pétri de grande connaissance, Vous nous avez marques par
votre savoir, vos qualités humaines et votre sens de la responsabilité.
Nous ne saurons oublier toute votre disponibilité, votre gentillesse, vos
conseils si précieux ainsi que votre constant appui.

Nous sommes fiers d’avoir appris aupreés de vous, recevez ici cher maitre,
L'expression de notre indéfectible attachement et surtout de notre
profonde gratitude.

Docteur JIHAD EL ANZAOUT
‘Urologue a CHopital Militaire Avicenne de Marrakech

Nous vous remercions pour votre estimable participation dans
Célaboration de ce travail.
Permettez-nous de vous exprimer notre admiration pour vos qualités
humaines et professionnelles.
Veuillez trouver ici lexpression de notre estime et notre considération.
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AAA
AC
ACE
ADH
Ag
ANA
ANCA
ASP
AUSP
ATCD
ATP
AVK
AZA
BFGF
BGN
Bili IRM
Ca
CG
CRP
CS
CYC
DFG
DPR
DMSA
ECBU
EPO
EPP
FG
Fig
FOGD
FRP
FRPB
FRPI
FRPM
H20

LISTE DES ABREVIATIONS

: Anévrysme de I'aorte abdominale

: Anticorps

: Antigeéne carcino-embryonnaire

: Hormone antidiurétique

: Antigéne

: Anticorps anti-nucléaires

: anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires
: Abdomen sans préparation

: Arbre urinaire sans préparation

: Antécédent

: Adénosine triphosphate

: Antivitamines K

: Azathioprine

: Basic Fibroblast Growth Factor

: Bacilles gram négatif

: Imagerie par résonnance magnétique des voies biliaires
: Calcium

: Capillaire glomérulaire

: Protéine C réactive

: Ciclosporine

: Cyclophosphamide

: Débit de filtration glomérulaire

: Débit plasmatique rénal

: Acide dimercaptosuccinique

: Examen cytobactériologique des urines
: Erythropoiétine

: Electrophorése des protéines plasmatiques
: Filtration glomérulaire

: Figure

: Fibroscopie oeso-gastro-duodénale

: Fibrose rétropéritonéale

: Fibrose rétropéritonéale bénigne

: Fibrose rétropéritonéale idiopathique

: Fibrose rétropéritonéale maligne

: Monoxyde de dihydrogéne (eau)



Hb : Hémoglobine

HLA : Human leucocyte antigen

HRP : Hématome rétropéritonéal
HTA : Hypertension artérielle

HTP : Hypertension portale

ig A : Immunoglobuline de type A
igG : Immunoglobuline de type G
IHC : Immunohistochimie

IRA : Insuffisance rénale aigue

IRC . Insuffisance rénale chronique
IRM : Imagerie par résonnance magnétique
K : Potassium

Kf : Coefficient de filtration

L1 : 1¢re vertébre lombaire

L2 : 2éme vertebre lombaire

L3 : 3¢eme vertebre lombaire

L4 : 4¢me vertebre lombaire

L5 : 5éme vertebre lombaire

LDH : Lactates déshydrogénases

LDL : Low Density Lipoprotein

Mg : Magnésium

MMF : Mycophénolate mofétil

MP : Méthylprédnisolone

MTX : Méthotrexate VCI : Veine cave inférieure
Na : Sodium

Nacl : Chlorure de sodium

(n) : Nombre

P : Prednisone

P.A : Paquets années

PDGF : Platelet-Derived Growth Factor
PG : Prostaglandines

PM : Poids moléculaire

PNN : Polynucléaires neutrophiles
PTH : Parathormone

Puf : Pression d’ultrafiltration

RMN : Résonnance magnétique nucléaire
RP : Rétropéritonéal

S1 . 1ére yertébre sacrée



SG
SPA
SRAA
T11
T12
TCD
TCP
TDM
TE
TEP
TGFb
Th2
TR
UHN
uilv
UPR
Uro-TDM
VBP
VEGF
VES
A
18-FDG

: Score de Glasgow

: Spondylarthrite

: Systéme rénine angiotensine aldostérone
: 11&me yertebre thoracique

: 12¢&me yertebre thoracique

: Tube contourné distal

: Tube contourné proximal

: Tomodensitométrie

: Temps d’écho

: Tomodensitométrie avec émissionde positons
: Transforming Growth Factor beta

: Lymphocyte de type T helper 2

: Temps de relaxation

: Urétérohydronéphrose

: Urographie intraveineuse

: Urétéropyélographie rétrograde

: Tomodensitométrie urographique

: Voie biliaire principale

: Vascular Endothelial Growth Factor
: Voie excrétrice supérieure

: Vitesse de sédimentation

: F-18-fluorodésoxyglucose
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La fibrose rétropéritonéale (FRP) est une affection rare caractérisée par une
transformation du tissu rétropéritonéal en une nappe sclérofibreuse rétractile, d'origine
inflammatoire, associée a un engainement des uretéeres et des organes adjacents [1].

Elle est dotée d'un grand polymorphisme clinique, d'une disparité étiologique
considérable, et elle est caractérisée par lI'absence de consensus thérapeutique [2, 3].

La fibrose rétropéritonéale est souvent idiopathique. Parfois elle peut étre secondaire a
des pathologies bénignes ou malignes, comme elle peut étre iatrogéne [4, 5, 6, 7, 8].

L'approche diagnostique des fibroses rétropéritonéales a été modifiée ces derniéres
années par le progrés de l'imagerie, permettant de visualiser directement la plaque de fibrose,
mais sa découverte reste souvent tardive du fait de sa grande latence clinique et du caractere
aspécifique des symptomes révélateurs [9].

Le traitement de la fibrose rétropéritonéale est longtemps resté strictement chirurgical.
Plus récemment, d’autres moyens thérapeutiques ont été proposés. Ainsi, [l'utilisation de
médicaments immunosuppresseurs, dont les corticoides en premier lieu, a été proposée . Aux
stades avancés de la maladie, le traitement chirurgical peut étre associé au traitement médical. Il
comporterait un drainage des urines en urgence en cas d’insuffisance rénale obstructive, puis
éventuellement une libération chirurgicale des uretéres par urétérolyse [10, 11, 12].

Notre travail est une étude rétrospective de dossiers de 20 patients pris en charge au
service d’Urologie au sein de I’'Hopital Militaire Avicenne de Marrakech durant la période allant
de Juillet 2010 au 31 Décembre 2015. Tous les patients ont été pris en charge par les mémes

médecins et selon les mémes principes thérapeutiques.

Les objectifs spécifiques de ce travail consistent a :
- Rapporter la série du service
- Etudier la prévalence, les aspects cliniques, biologiques et radiologiques de cette
pathologie.

- Préciser les modalités thérapeutiques.
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I. Type de I’étude :

Il s’agit d’'une étude rétrospective, réalisée au service d’Urologie au sein de I'hopital Militaire

Avicenne de Marrakech sur une période de 5 ans allant de Juillet 2010 au 31 Décembre 2015.

Il. Population étudiée :

Cette étude a été réalisée de facon exhaustive sur une série regroupant 20 patients, chez
lesquels le diagnostic de fibrose rétropéritonéale (FRP) avait été retenu. En I’absence de criteres
diagnostiques consensuels dans la littérature, le diagnostic positif de FRP était donc retenu soit sur la
base d’une analyse histologique a partir d’un fragment biopsique, soit, en I'absence de preuve
histologique, par la mise en évidence sur un scanner d’un infiltrat ou « manchon » régulier et
homogene de densité tissulaire, de topographie péri vasculaire, engainant I'aorte abdominale, plus
au moins étendu aux vaisseaux iliaques et pouvant prendre le contraste aprés injection.

Lorsqu’un prélevement histologique était réalisé, le diagnostic était retenu en présence
d’un tissu fibro-inflammatoire polymorphe composé d’un infiltrat plus au moins dense en
cellules lymphoides, plasmocytoides, de macrophages et de polynucléaires éosinophiles.

Aucun marqueur immunohistochimique n’était spécifiquement requis.

lll. Variables étudiées :

Notre travail a été basé sur un questionnaire standardisé ci-joint établi pour chaque
consultant, contenant plusieurs parameétres « Annexe 1 ».
L’ensemble des 20 cas a été analysé par le logiciel ISPSS et selon le plan suivant :
e L’identité du malade.
e Les antécédents personnels et familiaux.
e Les modes de révélation.

e Les éléments de I’examen clinique et paraclinique.




e |’étude histologique.
e Les modalités thérapeutiques.

e La surveillance.

IV. Observations :

1. Observation n°1 :

Mr J.M, 4gé de 58 ans, tabagique chronique a 60 P.A, connu hypertendu sous inhibiteur
calcique avait présenté depuis 1 an et 3 mois des lombalgies bilatérales chroniques, avec des
signes urinaires faits de pollakiurie et de dysurie évoluant dans un contexte d’apyrexie et de
conservation de I'état général.

Le patient avait présenté une hydronéphrose bilatérale drainée depuis 1 an par la montée
d’une sonde double ] des deux cotés, les deux sondes ayant été changées six mois plus tard.
Ce patient avait été admis au service par la suite pour une enquéte étiologique.

L’examen clinique avait trouvé un patient conscient stable sur le plan hémodynamique et
respiratoire, apyrétique. A la palpation le patient avait présenté une sensibilité lombaire
bilatérale.

Un bilan biologique avait été réalisé, juste apres I'examen clinique, et avait révélé une
anémie hypochrome microcytaire d’allure inflammatoire avec une hémoglobine a 10,6g/dl, un
taux de créatininémie a 24,29 mg/l, d’urémie a 7mmol/l, une protéinurie de 24 h a 0,75g/dl,
un taux de LDH a 281 U/l, une CRP a 28.81mg/l et a I'électrophorése des protéines
plasmatiques (EPP) une légere hyperbétal globulinémie.

L’échographie abdomino-pelvienne avait montré une urétéro-hydronéphrose (UHN) bilatérale.

Devant ce tableau d’insuffisance rénale obstructive, nous avions procédé a la réalisation
d’un drainage urinaire bilatéral par sondes double J.

D’autres examens morphologiques avaient été demandés aprés drainage urinaire.

La TDM abdomino-pelvienne avait montré une plaque homogéne étendue de L2 au
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promontoire et englobant la bifurcation iliaque avec infiltration péri-urétérale bilatérale et péri-
rénale gauche et du petit rein gauche. Ces images étaient compatibles avec une FRP.

Une ponction-biopsie a I'aiguille de la plagque de fibrose sous contrdle scannographique
avait été réalisée.

Le diagnostic de FRP secondaire a une athérosclérose a été retenu devant les résultats
de la biopsie.

Le patient fut sorti avec une corticothérapie a la dose de 60 mg/j, et les sondes double ]
en place.

L’évolution avait été marquée par I’amélioration clinique et biologique.

Le contrble scannographique sera réalisé ultérieurement.

In: 44 ¥ 400

DFOY 43 4cn 23 Jul 2015
SUHI/+/t

Figure 1 : TDM montrant la plague de fibrose rétropéritonéale englobant les vaisseaux iliagues
au niveau de la bifurcation ainsi que la portion iliaque des uretéres.




2. Observation n° 2 :

Mr K.H, agé de 45 ans, tabagique chronique a 18 P.A, sevré il y’a 10 ans, avait présenté
en 2008 une colique néphrétique gauche qui avait nécessité une montée de sonde double J du
c6té gauche pour urétérohydronéphrose gauche avec une bonne évolution.

Le patient avait présenté un deuxieme épisode de colique néphrétique du coté
controlatéral au mois d’aout 2014. Devant une urétérohydronéphrose droite a I’échographie, un
drainage par une sonde double ] avait été réalisé.

L’examen clinique avait trouvé un patient apyrétique, stable sur le plan hémodynamique
et respiratoire avec une sensibilité lombaire bilatérale plus importante du c6té gauche.

Une TDM abdominopelvienne avait été réalisée et avait montré un aspect de FRP étendue
de la 4¢me vertébre lombaire au promontoire englobant I'uretére gauche et responsable d’une
dilatation urétéro-pyélocalicielle modérée homolatérale.

Un bilan biologique avait été réalisé et avait objectivé une fonction rénale a la limite de la
normale avec une créatininémie a 12.77mg/l et une urémie a 6 mmol/l, une thrombopénie a
116 000/mm3, une CRP a 24.41 mg/l une protéinurie de 24h a 0,36g/dl, et une EPP montrant
un profil normal.

Nous avions retenu le diagnostic de la FRP idiopathique, plus tard, aprésréalisation d’une
biopsie tissulaire sous contréle scannographique.

Le patient avait bénéficié d’un traitement médical a base de corticoides a la dose de
60mg/j.

L’évolution avait été favorable avec une TDM de controle montrant une réduction

manifeste de la taille de la plaque de fibrose rétropéritonéale par rapport au scanner initial.
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Figure 2 : TDM montrant la plaque de fibrose rétropéritonéale
englobant les deux uretéres et les gros vaisseaux

3. Observation n°3 :

Mme D.Z agée de 74 ans, diabétique type 2 sous insulinothérapie, hypertendue sous
inhibiteur calcique ayant comme antécédents, une cholécystectomie, et une thyroidectomie en
1995, suivie pour une fibrose systémique découverte a I’occasion d’un syndrome d’hypertension
portale et avec comme manifestation une FRP, une thyroidite de Riedel et une fibrose hépatique.

La patiente a été mise sous corticothérapie a la dose de 60mg/j etimmunosuppresseurs
(azathioprine) a la dose de 200mg/j, avec une bonne évolution sur I’épanchement péritonéal et
un état statique de la fibrose.

La patiente avait présenté par la suite des douleurs thoraciques droites, toux, dysurie,
hématurie et diarrhées liquidiennes le tout dans un contexte d’apyrexie et d’altération manifeste

de I’état général.




L’examen clinique avait trouvé une patiente apyrétique, stable sur le plan
hémodynamique et respiratoire avec une sensibilité lombaire gauche, avec présence d’un
syndrome d’épanchement liquidien dans I’hémithorax droit.

Le bilan biologique initial avait objectivé une hyperleucocytose a 19200/mm3, une CRP a
22.8mg/l, une VS a 35mm 1% heure, une insuffisance rénale avec une créatininémie a 649.56
pumol/l et une urémie a 46,17 mmol/l et un DFG a 5.77ml/mn, une hyperkaliémie a 7mmol/l et
un taux de bicarbonates a 12.6mmol/l et des LDH a 3,44 mmol/I.

Devant ce tableau, la patiente avait bénéficié de séances d’hémodialyse et d’un drainage
bilatéral des voies excrétrices par sondes urétérales double].

Une radiographie thoracique et un scanner thoracique ont été réalisés montrant la
présence d’un épanchement pleural droit dont la biopsie est revenue en faveur d’un carcinome
peu différencié infiltrant le parenchyme pleural ramené sans emboles vasculaires. Il est associé a
une pachypleurite.

L’éude anatomopathologique est complétée par immunomarquage qui est revenu en faveur d’un
aspect immunohistochimique d’une localisation pleurale d’un carcinome épidermoide peu différencié.

Une échographie avait montré la présence d’une masse latéro-utérine gauche,
hypoéchogéne solide de +99/63mm assez mal limitée avec un utérus hypotrophique et une
hydronéphrose franche gauche.

L’exploration a été complétée par un scanner thoraco-abdominopelvien concluant a la
présence d’un processus tumoral cervico-isthmique avec extension au niveau de l'utérus et en
latéroutérin gauche englobant ['uretre gauche et les vaisseaux iliaques avec un foie
dysmorphique et carcinose péritonéale associée a une lymphangite carcinomaeuse pulmonaire.

Une Uro-IRM avait objectivé une urétérohydronéphrose gauche en rapport avec un
processus lésionnel latéropelvien homolatéral d’aspect stable par rapport au scanner initial.

Le traitement était palliatif.

La patiente est décédée suite aux complications péritonéales et pleurales du carcinome

du col utérin développé aprés 5 ans de traitement immunosuppresseurs.
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Figure 3 : TDM montrant la plaque de fibrose englobant les deux uretéeres et les gros vaisseaux

0:172051
604 IMA 13

Figure 4 :TDM montrant la dilatation uréterale droite et pyélourétérale gauche.
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4. QObservation n°4 :

Mr H.M, agé de 57 ans, hypertendu sous inhibiteur calcique, ayant comme antécédent
une néphrostomie percutanée aprés échec de montée de sonde double J il y’a 2 mois pour
urétérohydronéphrose droite, avait été admis pour douleur abdominale périombilicale avec
constipation dans un contexte d’apyrexie et d’altération de I’état général.

L’examen clinique avait trouvé un patient conscient, apyrétique, stable sur le plan
hémodynamique et respiratoire avec une sensibilité abdominale diffuse.

Le bilan initial avait objectivé une créatininémie a 15mg/l, une urémie a 0,36g/l, un
cortisol libre urinaire a 210,2 pg/l, un cortisol libre a 8h a 195,50 pg/l, une infection urinaire
asymptomatique a BGN a I’ECBU.

Une échographie abdominale avait montré une hydronéphrose droite trés importante
avec dilatation des cavités pyélocalicielles sans calcul décelable avec un rein droit augmenté de
taille.

Une TDM abdominopelvienne avait montré une plaque de fibrose étendue de L2 au
promontoire et engainant I'uretére gauche et la bifurcation iliaque. Les cavités pyélocalicielles
droites étaient dilatées ainsi que l'uretére sous-jacent. Il y’ avait par ailleurs des lésions
séquellaires de la surrénale droite avec une glande surrénale gauche siége d’une hypertrophie
hétérogéne.

Le diagnostic de FRP idiopathique avait été retenu devant les données de la TDM et les
résultats de la biopsie qui n’avait pas objectivé de cellules malignes.

Le traitement a été a base de corticothérapie a la dose de 60mg/j
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Figure 5 :TDM montrant la plaque de fibrose rétropéritonéale englobant
'uretére gauche et les gros vaisseaux

Figure 6 :TDM faite aprés 3 mois de traitement par corticothérapie montrant une disparition

compléte de la plague de fibrose rétropéritonéale
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5. Observation n°5 :

Mr S.M agé de 65 ans, diabétique type2 sous insulinothérapie, hypertendu sous inhibiteur
calcique avait été admis au service pour thrombophlébite du membre inférieur droit.

L’examen clinique avait trouvé un patient conscient, fébrile a 38 °C, stable sur le plan
hémodynamique et respiratoire avec une diminution du ballotement du mollet et un signe de
Homans(+).

Des examens complémentaires avaient été demandés dont une TDM abdominopelvienne
qui avait montré la présence d’une plaque de fibrose rétropéritonéale étendue entre L3 et L5,
avec des calcifications de I’aorte abdominale.

Le patient avait été mis sous corticothérapie et anticoagulants.

L’évolution avait été favorable avec notamment une réduction manifeste de la taille de la

plaque de fibrose lors du controle scannographique a 12 mois.

6. Observation n°6 :

Mr B.B, agé de 51 ans, tabagique chronique a 34 P.A, avec des antécédents de montée de
sonde double J en 2010 au niveau du rein gauche pour une urétérohydronéphrose gauche et de
maladie athéromateuse. Il avait été admis au service pour douleur localisée au niveau des racines
des membres inférieurs irradiant vers les 2 fosses lombaires, avec une dysurie et des brulures
mictionnelles.

L’examen clinique avait trouvé un patient apyrétique, stable sur le plan hémodynamique
et respiratoire avec une douleur localisée au niveau de la racine des membres inférieurs et une
hydrocele droite.

Le bilan biologique initial avait objectivé une hyperleucocytose a 11000/mm3, une CRP a
25,63mg/l, une urémie a 3,80 mmol/l, une créatininémie a 76 pmol/I.

Une échographie abdominopelvienne avait été réalisée montrant une migration d’un

microcalcul au niveau du méat urétéral gauche.
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Une Uro-TDM avait montré la présence d’un manchon périaortique sous rénal compatible
avec un foyer de FRP limitée. Cette plaque était étendue de L2 au promontoire et engainait les
gros vaisseaux (aorte et VCI), les deux uretéres étant restés a I’extérieur de la plaque de fibrose.

Le patient fut sorti sous corticothérapie a la dose de 0.5mg/kg/j.

7. Observation n°7 :

Mr A.B. 4gé de 48 ans, tabagique chronique a 15P.A, sevré il y’a 10 ans avait présenté il y
a 2 ans des diarrhées chroniques glaireuses striées parfois de sang, associées a des douleurs
abdominales.

Le tableau clinique s’était enrichi par I'apparition d'un ictére cholestatique et une
lombalgie d’allure inflammatoire a gauche sans irradiation, le tout dans un contexte d’apyrexie
et d’altération de I’état général.

L’examen clinique avait trouvé un patient conscient, stable sur le plan hémodynamique et
respiratoire avec un ictére cutanéomuqueux, un météorisme abdominal et une sensibilité
abdominale diffuse.

Une TDM abdominopelvienne avait montré une hépatomégalie avec dilatation des voies
biliaires et un épaississement pariétal de la VBP avec un épaississement de la paroi ano-recto-
sigmoidienne. La paroi vésicale était infiltrée et épaissie. Il existait par ailleurs une plaque de
fibrose rétropéritonéale étendue entre L3 et L5 englobant les deux uretéres, responsable d’une
urétérohydronéphrose bilatérale avec un rein gauche muet.

Le bilan initial avait objectivé une anémie hypochrome microcytaire avec une Hb a 10g/dl,
une CRP a 23.4mg/l, une VS a 96mm 1¢ heure et a 110mm 2¢me heure, une créatininémie a 13
mmol/24h, une urémie a 5,07mmol/l, une protéinurie a 1,04g/24h, une kaliémie a 5,2mmol/I
un cholestérol total a 6,07 mmol/l, des anticorps antinucléaires (ANA) positifs, un syndrome de
cholestase avec une bilirubine conjuguée a 21mg/l, une bilirubine totale a 36mg/I et des PAL a
570 Ul/l, une EPP a profil atypique avec un taux d’albumine a 34g/l et des globulines

augmentées, un taux d’antigéne carcino embryonnaire (ACE) a 1,08 ng/I.
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Une Bili IRM a été réalisée devant ce tableau et avait objectivé des voies biliaires normales.

Une cystoscopie avec résection randomisée de la paroi vésicale avait montré a |’étude
histologique des lésions inflammatoires non spécifiques.

Le patient avait bénéficié d’un drainage des voies excrétrices associé a une
corticothérapie a la dose de 60mg/j.

L’évolution avait été favorable avec normalisation de la CRP et de la fonction rénale.

Une TDM abdominopelvienne de contréle avait montré la persistance de I'épaississement

pariétal de la vessie avec néanmoins une réduction conséquente de la taille de la plaque de fibrose.

Figure 7 : TDM montrant la plague de fibrose rétropéritonéale englobant les deux ureteres

8. Observation n°8 :

Madame K.M., agée de 46 ans, connue hypertendue sous inhibiteurs calciques, était admise au
service pour des lombalgies bilatérales isolées évoluant depuis huit mois, sans autres signes associés

notamment urinaires, le tout dans un contexte d’apyrexie et de conservation de I’état général.
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L’examen clinique avait trouvé une patiente consciente, apyrétique, stable sur le plan
hémodynamique et respiratoire avec une sensibilité lombaire bilatérale plus importante du co6té
droit.

L’échographie abdomino-pelvienne avait retrouvé une urétérohydronéphrose bilatérale
modérée avec un index cortical conservé.

Le bilan biologique initial avait trouvé une fonction rénale altérée avec un taux de
créatininémie a 55 mg/l et d’urémie a 1.6 g/l, une VS accélérée a 45 mm a la 1 ere heure, et
une CRP a 25 mg/I.

Devant ce tableau, une dérivation par montée de sondes double ] bilatérale a été réalisée
jusqu’a normalisation de la fonction rénale.

L’'uroscanner avait objectivé une formation de densité tissulaire étendue de L4 au
promontoire entourant l'aorte, la VCl et les deux uretéres avec une dilatation des voies

excrétrices en amont.

FRONT

Figure 8 : Uroscanner montrant une plaque de fibrose rétropéritonéale englobant 'aorte,
la VCI et les deux ureteres.

Une ponction biopsie a été réalisée et avait montré un tissu fibreux dense riche en fibroblastes

et en vaisseaux congestifs évoquant des remaniements fibro-inflammatoires non spécifiques.
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Le diagnostic de FRP idiopathique a été retenu devant les données cliniques, biologiques,
radiologiques et histologiques apres élimination des autres étiologies.

La prise en charge thérapeutique était a base de corticothérapie a la dose de 60mg/j.

L’évolution a été favorable avec disparition des lombalgies et normalisation de la
fonction rénale apres un recul de 6mois.

Une TDM de contréle a été réalisée a 1 an de recul avait montré une réduction partielle de

la plaque de fibrose.

9. Observation n°9 :

Madame S.Z, dgée de 48 ans, opérée en 2003 pour lithiase urétérale droite avait été admise
au service pour coliques néphrétiques hyperalgiques droites évoluant depuis 6 mois ne cédant
plus au traitement médical dans un contexte d’apyrexie et de conservation de I’état général.

L’examen clinique avait retrouvé une patiente consciente, apyrétique, stable sur le plan
hémodynamique et respiratoire avec une sensibilité lombaire droite.

L’échographie abdomino-pelvienne avait montré une urétérohydronéphrose droite avec
légére réduction de l'index cortical a droite, et une gangue hypoéchogéne située autour des de
I’aorte et de la VCI.

La biologie avait révélé une anémie hypochrome microcytaire avec un Hb a 10,3g/dl, une
fonction rénale altérée avec une créatininémie a 43mg/| et une urémie a 1,29/l , une protéinurie
de 24h 2 0.3 g ,une VS accélérée a 41mm a la 1¢re heure, une CRP a 53mg/l, des ANCA (+).

Une montée de sonde double J a été réalisée, en urgence du coté droit.

La TDM abdomino-pelvienne avait révélé la présence d’une hyperdensité en bande
englobant la VCI, et I'aorte et s’étendant de L4 au promontoire associée a une UHN droite.

L’UIV avait objectivé une dilatation pyélo-calicielle droite avec attraction de 'uretére vers
la ligne médiane.

L’étude histologique, apres biopsie de la plaque de fibrose, avait mis en évidence des
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Fibrose rétropéritonéale a propos de 20 cas et revue de la littérature

remaniements fibro-inflammatoires chroniques non spécifiques.

Le diagnostic de FRP idiopathique a été retenu sur les données cliniques, biologiques,
radiologiques et histologiques apres élimination des autres étiologies.

Une corticothérapie avait été instaurée a raison de 60 mg/j.

L’évolution avait été favorable avec disparition des signes fonctionnels, normalisation de

la fonction rénale et une UIV de controle normale aprés un recul de 12 mois.

Figure 9 :Montée d'un fil guide aprés opacification urétérale droite.

La fleche en blanc indiquant le niveau de la sténose urétérale.

10. Observation n°10 :

Monsieur Y.B, 4gé de 53 ans, tabagique chronique a 33 P.A, déja traité pour cancer
colique, avait été admis au service pour anurie. Le patient se plaignait 5 mois auparavant de
coliques néphrétiques intermittentes associées a des hématémeses, des ténesmes, et des

vomissements post prandiaux le tout dans un contexte d’asthénie et d’altération de I’état général.
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L’examen clinique avait trouvé un patient conscient, en mauvais état général, apyrétique,
stable sur le plan hémodynamique et respiratoire avec une sensibilité de la fosse iliaque gauche.

L’Echographie abdomino-pelvienne avait montré une urétérohydronéphrose bilatérale
avec réduction de I'index cortical.

La biologie avait montré une anémie hypochrome microcytaire avec une Hb a 9g/dl, une
fonction rénale altérée avec une créatininémie a 58 mg/| et une urémie élevée a 1.3 g/I, une VS
accélérée a 50 mm a la 1ére heure et une CRP a 23 mg/I.

La TDM abdomino-pelvienne avait objectivé un aspect stellaire des deux uretéres, une
UHN bilatérale et un manchon hypodense en avant de l'aorte et de la VCl qui engaine les
ureteres étendu entre L3 et L5.

Devant cette symptomatologie digestive, une FOGD avec biopsie avait été réalisée et avait
révélé I'existence d’'unetumeur antrale en rapport avec un adénocarcinome gastrique a cellules
claires en bague a chaton.

L’aspect échographique, tomodensitométrique ainsi que |’étude histologique étaient
évocateurs d’une FRP néoplasique trés probablement secondaire a une tumeur gastrique.

Le traitement réalisé avait été symptomatique se basant sur une dérivation urinaire par
un cathétérisme urétéral a type de sondes double J bilatérale.

Le patient est décédé un mois apres sa sortie.

11.0bservation n°11 :

Monsieur A.M, agé de 48ans, tabagique chronique a 30 P.A, hypertendu sous inhibiteurs
calciques, avait été admis pour des lombalgies bilatérales d’installation insidieuse évoluant depuis
6 semaines associées a des cedemes des membres inférieurs, a une claudication intermittente et a
une dysurie, le tout dans un contexte d’apyrexie et de conservation de I'état général.

L’examen clinique avait retrouvé un patient conscient, apyrétique, stable sur le plan

hémodynamique et respiratoire, avec des membres inférieurs froids avec présence d’cedéemes
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blancs, mous prenant le godet, les mollets étaient libres. Les pouls pédieux n’étaient pas
perceptibles, ceux fémoraux faibles.

Le reste de ’examen somatique était sans particularités.

Un bilan biologique a été fait en urgence et avait objectivé une insuffisance rénale avec
une créatininémie a 35 mg/l et une urémie a 1,05g/l, une CRP a 20mg/l, une VS accélérée a
40mm la T¢re heure.

L’échographie couplée au doppler couleur avait montré une masse hypoéchogéne
rétropéritonéale engainant I'aorte et la VCI.

Cette derniere était le siege d’un thrombus étendu le long de sa portion sous rénale avec
urétérohydronéphrose bilatérale associée.

Le diagnostic de FRP compliquée d’insuffisance rénale aigue obstructive et de thrombose
cave inférieure étant posé, une dérivation urinaire par sonde urétérale double J était réalisée en
urgence puis un traitement anticoagulant a base d’héparine a été entrepris.

Une angiolRM était par la suite réalisée et avait montré une gangue tissulaire
rétropéritonéale en hyposignal en séquence T1 engainant et comprimant l'aorte, les artéres
iliaques primitives et la VCI. Elle avait objectivé aussi une thrombose partielle de la VCI sous
rénale, des veines iliaques primitives, et de la veine iliaque externe droite.

Un relai par les AVK a été entrepris le 5¢me jour et une corticothérapie a été instauré a la
dose de 1 mg/ kg /j.

L’évolution a 3 mois était favorable avec normalisation de la fonction rénale et

régression des signes fonctionnels.

12. Observation n°12 :

Madame R.H, agée de 65 ans, sans antécédents pathologiques particuliers, avait été admise
pour des lombalgies chroniques évoluant depuis 2 mois associées a un cedeme bilatéral des deux
membres inférieurs, le tout dans un contexte d’apyrexie et de conservation de I’état général.

L’examen clinique avait trouvé une patiente consciente, hypertendue a 200/120 mm Hg,

- 20 -



apyrétique, stable sur le plan respiratoire, avec un cedeme prenant le godet au niveau des deux
membres inférieurs et une sensibilité des deux flancs.

Le bilan biologique initial avait montré une anémie hypochrome microcytaire avec une
hémoglobine a 9,5g/dl, une insuffisance rénale avec une créatininémie a 50 mg/ | et une urémie
a 1,8 g/ |; unsyndrome inflammatoire biologique avec une CRP a 45 mg/I.

L’échographie abdomino-pelvienne avait révélé une urétéro-hydronéphrose bilatérale
modérée, sans obstacle visible.

La TDM avait montré une urétéro-hydronéphrose bilatérale, en amont d’une masse
tissulaire rétropéritonéale étendue de L2 au promontoire englobant |'aorte, la VCI, ainsi que les
vaisseaux iliaques et les deux uretéres.

Devant ce tableau d’insuffisance rénale obstructive un drainage des voies excrétrices par
mise en place de sondes urétérales double J fut réalisé.ll est a signaler que du coté gauche, la
sonde double J a été placée par voie antérograde apres abord percutané.

Une corticothérapie a été instauré par la suite a la dose de 60mg/j associée a un
traitement hypertenseur.

L’évolution était favorable avec normalisation de la fonction rénale.

-21 -



Figure 10 :Opacification antérograde de la voie excrétrice aprés abord percutané : arrét de la
progression du produit de contraste au niveau iliague

13. Observation n°13 :

Monsieur R.K, agé de 49 ans, sans antécédents pathologiques particuliers, avait été
admis au service pour lombalgies chroniques isolées évoluant depuis 2 ans dans un contexte de
fievre non chiffrée et de conservation de I’état général.

L’examen clinique avait trouvé un patient conscient, stable sur le plan hémodynamique et
respiratoire, fébrile a 38 °C, avec sensibilité bilatérale des deux flancs.

Un bilan biologique avait été réalisé a I’admission, objectivant ainsi, une insuffisance
rénale avec une créatininémie a 59 mg/l et une urémie a 1,3 g/l, une hyperleucocytose a
12000/mm3, une CRP a 20mg/I. Le bilan hydro-électrolytique avait révélé une hyperkaliémie a 6
meq/l. L'ECBU était stérile.

Aprés stabilisation du patient (réalisation des mesures hypokaliémiantes) une
échographie rénale et vésicale fut réalisée. Elle avait montré une urétéro-hydronéphrose

bilatérale modérée avec une vessie normale.
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Devant ce tableau d’insuffisance rénale obstructive nous avions réalisé un drainage
urinaire bilatéral par sondes double J.

La TDM, réalisée aprés normalisation de la fonction rénale, avait montré une masse
rétropéritonéale étendue de L2 au promontoire engainant les gros vaisseaux et les deux
uretéres responsable d’une urétéro-hydronéphrose bilatérale importante.

Une biopsie de la masse a été réalisée montrant ainsi des infiltrats inflammatoires sans
présence de cellules malignes.

Le diagnostic de FRP Idiopathique a été retenu sur les données cliniques, biologiques et
histologiques, aprés élimination des autres étiologies.

L’évolution chez ce patient, était favorable avec disparition de la douleur et
normalisation de la fonction rénale.

Le patient fut sorti avec les sondes double J en place et une corticothérapie associée a la

dose de 60mg/j.

14. Observation 14 :

Monsieur A.S, 4gé de 54 ans, sans antécédents pathologiques particuliers, avait été
admis pour des douleurs abdominales diffuses, évoluant depuis 2 mois, associées a une dysurie
et une pollakiurie inhabituelles, en 'absence d’infection urinaire, et des cedémes des membres
inférieurs, le tout dans un contexte d’apyrexie et d’altération de I’état général.

L’examen clinique avait retrouvé un patient conscient, apyrétique, hypertendu a 180/100
mmHg, stable sur le plan respiratoire avec une sensibilité de tout I'abdomen et des cedémes
périmalléolaires non inflammatoires.

Le reste de I’examen était sans particularités.

Les investigations biologiques avaient révélées une insuffisance rénale avec une
créatininémie a 40mg/l et une urémie a 1,2g/l, une CRP a 80 mg/I.

L’échographie rénale avait mis en évidence une hydronéphrose bilatérale accompagnée
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d’une dilatation des deux uretéres dans leur tiers proximal, sans obstacle visible.

Une UIV a été pratiquée et avait confirmé la présence d’une dilatation pyélocalicielle
bilatérale avec obstruction haute des uretéres.

La TDM avait révélé la présence d’un manchon fibreux rétropéritonéal s’étendant de L4
jusqgu’au promontoire et englobant I’aorte, la veine cave inférieure et les uretéres proximaux.

Une ponction-biopsie a I'aiguille de la masse sous controle scanographique a été pratiquée.

L’analyse histologique confirme la prolifération fibreuse en I’absence de cellules malignes.

Le diagnostic de FRP idiopathique a été retenu, aprés exclusion des diverses étiologies.

Le patient avait bénéficié d’'une néphrostomie percutanée bilatérale, ayant permis en
qguelques jours la normalisation de la fonction rénale.

Une corticothérapie a été introduite a la dose de 1mg/kg/j permettant ainsi une
régression du syndrome inflammatoire et de la masse fibreuse.

L’évolution était favorable, avec amélioration de la symptomatologie générale et

disparition en quelques semaines, des manifestations urinaires, cliniques et biologiques.

Figurel1:Opacification antérograde de |'uretére: dilatation de l'uretere ilio-lombaire
gauche en amont d'un rétrécissement.
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15. Observation n°15 :

Monsieur Z.Y, agé de 60 ans, tabagique chronique a 40 P.A, hypertendu sous traitement
avait été admis pour lombalgies bilatérales isolées, évoluant depuis 5 mois dans un contexte
d’apyrexie et de conservation de I’état général.

L’examen clinique avait retrouvé un patient conscient, apyrétique, hypertendu a 180/120
mmHg, stable sur le plan respiratoire avec a la palpation abdominale, une sensibilité des deux
flancs et un contact lombaire droit.

Un bilan biologique avait été réalisé et avait objectivé une anémie hypochrome
microcytaire avec une Hb a 10.5g/dl, une fonction rénale normale avec une créatininémie a
10,5mg/l et une urémie a 0.25g/l, un syndrome inflammatoire avec une VS a 42 mm a la 1¢re
heure et une CRP a 21 mg/I.

L’échographie rénale avait montré une urétero-hydronéphrose bilatérale plus importante
a droite.

L'UIV, avait été réalisée avait objectivé un rein muet a droite avec un uretére gauche attiré
vers la ligne médiane sans visualisation du segment pelvien.

Un uro-scanner avait été réalisé également, objectivant une masse rétropéritonéale
étendue de L2 au promontoire responsable d’une urétéro-hydronéphrose bilatérale plus
importante a droite avec un parenchyme aminci.

Le diagnostic de la FRP fut retenu. Le caractére bénin de la masse avait été confirmé sur
ponction biopsie.

Le patient avait bénéficié d’un drainage urinaire bilatéral par des sondes urétérales
double J. Une corticothérapie avait été prescrite a une dose initiale de 60 mg/kg/j.

Une néphrectomie droite fut réalisée, par la suite.

L’évolution était marquée par I’'amélioration clinique et biologique avec stabilisation de la

masse fibreuse sur la TDM de controéle.
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16. Observation n°16:

Monsieur A.H, agé de 50 ans, tabagique chronique a 25 P.A, appendicectomisé il y a
2ans, avait été admis pour des lombalgies chroniques bilatérales isolées, évoluant depuis 4 mois
dans un contexte d’apyrexie et de fléchissement de I’état général.

L’examen clinique avait trouvé un patient conscient, apyrétique, hypertendu a 160/100
mmHg, stable sur le plan respiratoire avec a '’examen abdominal une sensibilité au niveau des
deux flancs, sans contact lombaire.

Le bilan biologique avait montré une insuffisance rénale avec une créatininémie a 52mg/I
et une urémie a 1,5 g/l, un syndrome inflammatoire biologique avec une CRP a 35mg/I et une
VS a 60 mm la 1¢reheure , une protéinurie de 24h a 0.25,

L’échographie avait montré une dilatation urétéropyélocalicielle bilatérale sans obstacle visible.

Une TDM, sans injection du produit de contraste, fut réalisée objectivant une masse rétro
péritonéale tissulaire étendue entre L3 et L5 englobant les 2 ureteres avec urétéro-
hydronéphrose bilatérale.

Devant ce tableau d’insuffisance rénale obstructive, un drainage urinaire bilatéral par
sondes double J a été pratiqué

On avait retenu le diagnostic de la FRP idiopathique, plus tard, apres réalisation d’une
biopsie de la plaque de fibrose par voie laporoscopique transpéritonéale ayant montré un tissu
fibro-adipeux ponctué de quelques éléments inflammatoires lympho-histiocytaires, sans
prolifération tumorale visible.

Le patient fut sorti avec drainage urinaire en place, et une corticothérapie initiale a 60 mg/j.

L’évolution était marquée par la régression du syndrome inflammatoire et de la plaque de

fibrose rétropéritonéale sur la TDM de contrble, avec amélioration de la fonction rénale.
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Figure 12 :Opacification antérograde de la voie excrétrice apres abord percutané :
arrét de la progression du produit de contraste au niveau iliaque.

17.Observation n°17 :

Monsieur C.K agé de 42 ans, ayant comme antécédent des coliques néphrétiques a
répétition avait été admis pour anurie, avec des vomissements incoercibles, sans autres signes
associés, le tout dans un contexte d’apyrexie et de conservation de I'état général.

L'examen clinique avait retrouvé un patient conscient, apyrétique, stable sur le plan
hémodynamique et respiratoire avec une sensibilité lombaire bilatérale.

L'échographie abdomino-pelvienne avait retrouvé une uretérohydronéphrose bilatérale
avec conservation de l'index cortical.

La biologie avait montré une fonction rénale altérée avec un taux de créatininémie a 54
mg/let d’'urémie a 1,6 g/I.

Un cathétérisme urétéral bilatéral par des sondes double J a été réalisé en urgence.

- 27 -



L'Uroscanner avait retrouvé une formation tissulaire rétropéritonéale étendue de la 4éme
vertebre lombaire au promontoir, engainant les gros vaisseaux et les uretéres en faveur d'une

plaque de fibrose rétropéritonéale

Figure 13 :Uroscanner montrant une plaque de fibrose rétropéritonéale
engainant les gros vaisseaux et les ureteéres.

Une biopsie de la plaque de fibrose par voie laparoscopique rétropéritonéale a été
réalisée et avait révélé une inflammation chronique sans signes de malignité.

Le diagnostic de FRP idiopathique a été retenu sur les données cliniques, biologiques et
histologiques aprés élimination des autres étiologies.

Une corticothérapie a été instaurée a la dose de 60mg/j avec une bonne évolution apres

un recul de deux mois.

18. Observation n°18:

Monsieur Z.M, agé de 59 ans, sans antécédents pathologiques particuliers avait été
admis pour des douleurs lombaires bilatérales évoluant depuis 3semaines associées a des
diarrhées profuses, le tout dans un contexte de fievre non chiffrée et d’altération de I'état

général.
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L’examen clinique avait retrouvé un patient conscient, fébrile a 38.2 °C, hypertendu a
180/100 mmHg, stable sur le plan respiratoire avec a I'’examen abdominal une sensibilité des
deux flancs.

Le bilan biologique avait révélé un syndrome inflammatoire avec un CRP a 110mg/I, une
hyperleucocytose a 16000/mm3, une fonction rénale normale.

Le bilan immunitaire, I'électrophorése des protéines plasmatiques et les sérologies virales
étaient négatives.

L’ECBU avait montré une infection urinaire a BGN.

L’échographie abdominale avait montré un épaississement hypo-échogene circonférentiel
de I'aorte sous-rénale jusqu’a la bifurcation aorto-iliaque.

Une TDM abdomino-pelvienne avait été réalisé, et avait mis en évidence une infiltration
de la graisse péri-aortique englobant I'artéere mésentérique inférieur, étendue entre |3et I5
évocateur d’une fibrose rétropéritonéale .

Une biopsie de la plague de fibrose par voie laparoscopique rétropéritonéale a été
réalisée et avait mis en évidence la présence d’infiltrats inflammatoires non spécifiques.

Le diagnostic de FRP idiopathique a été retenu apreés les résultats de la biopsie.

Une corticothérapie a été instituée a la dose de 1mg/kg/j, avec une évolution favorable
marquée par la disparition des douleurs abdominales et lombaires, des diarrhées, et du

syndrome inflammatoire biologique.

19. Observation n° 19 :

Monsieur R.K, agé de 41 ans, sans antécédents pathologiques particuliers, a été admis
pour lombalgies bilatérales évoluant depuis 1 mois dans un contexte de fievre non chiffrée et de
conservation de I’état général.

L’examen clinique avait retrouvé un patient conscient, apyrétique, stable sur le plan

hémodynamique et respiratoire, avec une sensibilité lombaire bilatérale.
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La biologie avait montré un syndrome inflammatoire avec une CRP a 120mg/I, et une VS a
65mm la 1¢re heure, une insuffisance rénale avec une créatinémie a 66mg/I et une urémie a 2g/I.

Un uroscanner, sans injection du produit de contraste a, été réalisé et avait mis en
évidence la présence d’une masse tissulaire retropéritonéale hypodense étendue de la 2éme
vertebre lombaire au promontoire englobant I'aorte, la VCI et les ureteres avec UHN bilatérale .

Une biopsie de la plaque de fibrose par voie laparoscopique rétropéritonéale a été réalisée.

Devant ce tableau, une montée de sonde double J a été réalisé

Une corticothérapie a été instituée a la dose de 60 mg/j avec une bonne évolution

clinique et biologique, et radiologique.

20. Observation n°20 :

Madame L.H, dgée de 47 ans ayant comme antécédent une thyroidite de Riedel, a été
admise pour lombalgies bilatérales isolées évoluant dans un contexte d’apyrexie et d’altération
de I’état général.

L’examen clinique avait trouvé une patiente consciente, stable sur le plan
hémodynamique et respiratoire avec une sensibilité lombaire bilatérale.

Un bilan biologique avait été réalisé et avait montré une insuffisance rénale avec un taux
de créatininémie 56mg/l a et d’urémie a 1.8g/l a, et un syndrome inflammatoire avec une CRP
a 30mg/I

L’échographie abdomino-pelvienne avait objectivé une urétérohydronéphrose bilatérale.

Devant ce tableau, une montée de sondes double J a été réalisée.

Une TDM abdominopelvienne avait été réalisée et avait mis en évidence la présence d’une
masse tissulaire étendue de la 3¢me vertebre lombaire jusqu’au promontoire englobant I'aorte, la
VCI et les uretéres avec UHN bilatérale.

Une biopsie de la plague de fibrose par voie laparoscopique rétropéritonéale a été réalisée.

Une corticothérapie a été instituée a la dose de 60mg/j avec une bonne évolution

clinique, biologique et radiologique
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Fibrose rétropéritonéale a propos de 20 cas et revue de la littérature

|. Epidémiologie :

1. Age:

La moyenne d’age des patients était de 53 ans avec des extrémes allant de 41 a 74ans, et

une prédominance des cas dans la tranche d'dge 40 a 50 ans.

Nombre

age

w0’

40-50 ans

51-60 ans

61-70 ans

71-80 ans

2. Sexe:

Figure 14 : Répartition des cas en fonction de I’dge

Dans notre série,

nous

avons

colligé

20

patients,

(75%) contre 5de sexeféminin (25%) avec un sex-ratio M/F de 3.

15

de sexe masculin
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Femmes
25%

Figure 15 : Répartition des cas selon le sexe

Il. Clinique :

1. Antécédents :

Parmi les 20 patients présentés:
- 8 étaient tabagiques, soit (40%).
- 7 étaient hypertendus, soit (35%).
- 7 étaient sous inhibiteurs calciques, soit (35%).
- 6 avaient des antécédents de chirurgie abdominale ou rétropéritonéale, soit (30%).
- 3 avaient des antécédents de coliques néphrétiques a répétition, soit (15%).
- 2 avaient un antécédent de thyroidite de Riedel, soit (10%).
- 2 étaient diabétiques, soit (10%).

1 avait un antécédent de maladie athéromateuse, soit (5%).

1 avait un antécédent de néoplasie, soit (5%).

- 5 n’avaient pas d’antécédents pathologiques particuliers, soit (25%).
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Figure 16 : Répartition des antécédents

2. Modes de révélation :

Chez les 20 patients présentés, la fibrose rétropéritonéale (FRP) s’est révélée par :
- Des lombalgies chroniques bilatérales chez 10 malades, soit (50%).
- Des douleurs abdominales diffuses chez 3 malades, soit (15%).
- Une anurie chez 2 malades, soit (10%).
- Des coliques néphrétiques chez 2 malades, soit (10%).
- Une thrombophlébite chez 1 malade, soit (5%).

- Une hypertension portale (HTP) chez une malade, soit (5%).

- Une douleur au niveau de la racine des membres inférieurs chez 1 malade, soit

(5%).
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Figure 17 : Graphique représentant les différents modes de révélation de la FRP dans notre série

3. Signes fonctionnels:

3.1. Douleur :

Dans notre série, la douleur était présente chez 18 patients, soit (90%). Elle était le plus

souvent a type de lombalgies.

Tableau | : Les différentes localisations de la douleur dans notre série

Siége de la douleur Nombre de patients Pourcentage
Lombaire 12 66 %
Abdominale 3 17 %
Au niveau du flanc 2 11%
Au niveau de la racine des cuisses 1 6 %

3.2. Amaigrissement :

Un amigrissement non chiffré a été rapporté chez 8 de nos patients , soit (40%).
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3.3. Signes urologiques :

a. Signes urinaires obstructifs :

Sept de nos patients avaient présenté des signes urinaires obstructifs, dont cing avaient

une dysurie et deux une anurie, soit (35 %).

b. Signes urinaires irritatifs :

Quatre patients avaient rapporté la notion de pollakiurie et de dysurie, soit (20%).

¢. Hématurie :

Un cas d’hématurie a été noté chez un patient, soit (5%).

3.4. Signes digestifs :

Les vomissements avaient intéressé 2 cas, soit (10%). De méme, les diarrhées liquidiennes
étaient présentes chez 2 patients, soit 10%. Par contre, 1 seul cas de constipation a été rapporté

chez un malade.

Nombre
.

16 A

14 -

10 -

Douleur Amaigrissement Signes urinaires Signes digestifs

Figure 18 : Répartition des signes fonctionnels
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4. Signes physiques :

4.1. Examen général :

- Tous nos patients étaient conscients a I'admission (SG=15/15).

Six patients avaient présenté un pic hypertensive a I'admission, soit (30%).

- Trois de nos patients avaient présenté une fiévre a I'admission, dont la
moyenne est estimée a 38 °C, soit (15%).

- Trois patients avaient des cedémes des membres inférieurs, soit (15%).

- A noter qu’un seul patient avait un ictére cutanéomuqueux, soit (5%).

Ictére cutanéomuqueux

Oedémes des membres inférieurs

Fievre

Figure 19 : Répartition des signes généraux

4.2. Examen des fosses lombaires :

Une sensibilité lombaire bilatérale a été notée chez 8 de nos patients, dont 6

cas de bilatéralité et 2 d’unilatéralité, soit (40%).
- Le contact lombaire était positif chez un patient, soit (5%).
- Aucun cas de défense lombaire n’a été noté.

- Aucun cas de crépitations gazeuses cutanées n’a été objectivé.
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4.3. Examen abdominal :

Cinq patients avaient une sensibilité des flancs, soit (25%).

Une sensibilité abdominale diffuse était présente chez 3 patients, soit (15%).

Un patient avait présenté une sensibilité de la fosse iliaque gauche, soit (5%).

Une ascite de grande abondance a été objectivé chez un seul malade, soit (5%).

4.4, Examen des organes génitaux externes, du périnée et les touchers pelviens :

IIs étaient sans anomalie, hormis une hydrocéle chez un seul patient.

4.5. Le reste de I’examen somatique :

- Une diminution du ballotement du mollet avec un signe de Homans (+) a été
noté chez un seul patient, soit (5%).

- Une diminution des pouls périphériques était présente chez un seul malade,
soit (5%).

- Une pleurésie droite a été objectivée chez un seul patient, soit (5%).

Le reste a été sans particularités.
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Figure 20 : Répartition des signes physiques
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lll. Examens Paracliniques :

1. Biologie :

1.1. Numération de la formule sanguine (NFES) :

Elle a été réalisée chez tous nos malades objectivant une anémie hypochrome
microcytaire dans 5 cas (25%).

Une hyperleucocytose a prédominance polynucléaires neutrophiles (PNN) a été notée dans
4 cas, soit (20%), avec une moyenne de 13453 éléments/mm3.

Un seul cas de thrombopénie a été noté.

Le taux d’hématocrite était normal chez tous nos patients.

Thrombopénie
5%

Figure 21 : Répartition des résultats de NFS

1.2. Vitesse de sédimentation (VS) :

Neuf patients (45%) parmi 20 ont bénéficié d’'un dosage de la VS. Cette derniére était
augmentée chez tous ces patients.La valeur moyenne était de 52,66 mm a la 1 ére heure avec

des extrémes allant de 35 mm a 96 mm.
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1.3. Protéine C réactive (CRP) :

Elle a été pratiquée chez 17 de nos patients, soit (85%), concluant a une augmentation
importante chez tous les malades avec une moyenne de 41.59 mg/I, avec des extrémes allant de

20 mg/l a 120mg/I.

1.4. lonogramme sanquin :

Il a été fait chez tous les patients, objectivant une insuffisance rénale dans 15 cas, soit
(75%) et une fonction rénale normale dans 5 cas, soit (25%).

La moyenne de la créatininémie était de 37,14mg/l avec des extrémes allant de 9 mg/I a
73,81 mg/l.

Une hyperkaliémie a aussi été notée dans 3 cas.

0

>

7a14 15a40 41a70 712100

S

Taux de créatinine en mg/l

Figure 21 : Répartition des patients selon leur taux de créatininémie

1.5. Eléctrophorése des protéines plasmatiques (EPP) :

L’EPP a été réalisée chez 4 patients, soit (20%), et avait objectivé une légere hyperbéta 1

globulinémie dans 1 cas, un profil normal dans 2 cas, et 1 profil atypique dans 1 cas.

1.6. Autres explorations biologiques :

- Un syndrome de cholestase a été retrouvé chez 1 malade, soit (5%).

- la protéinurie a été noté chez 4 patients, soit (20%).
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2. Examens bactériologiques :

2.1. Examen cytobactériologique des urines (ECBU) :

L’ECBU n’est retrouvé que chez 3 de nos malades (15%). Il a été positif dans 2 cas et
stérile dans 1 cas. L’examen direct ainsi que la culture avaient objectivé un bacille gram négatif

chez tous nos malades.

2.2. Hémoculture :

Aucun résultat d’hémoculture n’a été trouvé.

3. Examens radiologiques :

3.1. Echographie abdominale :

L’échographie abdominale a été réalisée chez 17 de nos patients, soit (85%). Cet examen
avait retrouvé une urétérhydronéphrose (UHN) dans 16 cas, dont 11 cas de bilatéralité et 5 cas
d’unilatéralité. Cependant, la présence d’une masse rétropéritonéale hypoéchogene entourant

I’aorte et la veine cave inférieure n’était retrouvée que dans 3 cas, soit (15%).

Figure 22 :Aspect échographique d’une FRP bénigne.
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La plaque de fibrose est hypo échogéne, a bords antérieurs nets entourant les gros

vaisseaux.

3.2. Tomodensitométrie (TDM) :

L'imagerie abdominale scannographique a été réalisée chez tous nos patients.

Elle nous a permis, non seulement, d’établir le diagnostic positif de la FRP, mais aussi
d’assurer une surveillance aprés traitement.

Les patients qui ont été admis en insuffisance rénale, ou qui n’ont pas normalisé la
fonction rénale aprés drainage urinaire par sondes double J, ont bénéficié d’une TDM sans
injection de produit de contraste.

Les lésions de fibrose ont été classées selon la classification de Scheel. Elles se
répartissaient de la facon suivante :

- Classe /pour 2 malades soit (10%).
- Classe // pour 3 malades soit (15%).
- Classe /Il pour 15 malades soit (75%).

- Aucune classe /V.

75%

b
NolT _V

10

10%

ARN

15%
2 - 0%

: -

Classe | Classe Il Classe 1l Classe IV

Figure23 : Répartition scannographigue Selon Scheel de la FRP dans notre série
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L’étendue de la fibrose rétropéritonéale était comme suit :
- Huit malades avaient une FRP étendue de L2 au promontoire, soit (40%).
- Cing malades avaient une FRP étendue entre L3 et L5, soit (25%).
- Cing malades avaient un FRP étendue de L4 au promontoire, soit (25%).

- Deux malades avaient une FRP étendue de L3 au promontoire, soit (10%).

Nombre de patients

9

8 .

7 .

6 -

5 .

4 .

3 .

2 .

1 .

0 - : : : . étendue

L2- Promontoire L3-L5 L4-Promontoire L3-Promontoire

Figure 24 : Répartition de la FRP selon I’étendue

Figure 25 : Coupe scannographique, sans injection du produit de contraste, montrant une masse

rétropéritonéale entendue entre L3 et L5 englobant les gros vaisseaux et les deux ureteres
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Figure 26 : Coupe scannographique, sans injection du produit de contraste,
montrant une masse rétropéritonéale engainant les gros vaisseaux
et les deux ureteres avec des sondes double ] en place

La TDM a pu objectiver d’autres lésions associées a la FRP a savoir :
- Tous les patients avaient une UHN soit bilatérale ou unilatérale.

Une dilatation des VBP chez 1 malade.

- Une suspicion de thrombose de la VCI chez 1 malade.

- La présence d’un processus tumoral cervico-isthmique avec extension au niveau
de l'utérus et en latéroutérine gauche avec une carcinose péritonéale chez un
malade.

- La présence de lésions séquellaires de la surrénale droite avec une glande

surrénale gauche siege d’une hypertrophie hétérogéne chez un malade.

3.3. L’imagerie par résonnance magnétique (IRM) :

Elle a été réalisée chez 3 de nos patients soit (15%).
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a. Uro-IRM :

Elle a été réalisée chez une seule patiente, soit (5%) suivie pour FRP systémique et ayant
développé aprés 5 ans de traitement par immunosuppresseurs un carcinome du col utérin avec
métastases pleurales et péritonéales.

L'uro-IRM a objectivé la présence d’une urétérohydronéphrose gauche en rapport avec un

processus lésionnel latéropelvien homolatéral d’aspect stable par rapport au scanner initial.

b. Bili-IRM :

Elle a été réalisée afin d’explorer les voies biliaires chez un seul patient (5%) ayant
présenté un ictere cholestatique, avec un syndrome de cholestase biologique et une
hépatomégalie avec dilatation des voies biliaires et un épaississement pariétal de la VBP avec un
épaississement de la paroi ano-recto-sigmoidienne au scanner.

Les voies biliaires étaient normales.

c. Angio-IRM :

Elle a été réalisée chez un seul patient, soit (5%) chez qui le diagnostic de FRP compliquée
d’insuffisance rénale et de thrombose cave inférieure était posé, avec une échographie couplée
au doppler montrant la présence d’'une masse hypoéchogene rétropéritonéale engainant I'aorte
et la VCI. Cette derniére étant le siege d’un thrombus étendu le long de sa portion sous rénale
avec urétérohydronéphrose bilatérale associée.

L’angio-IRM avait montré la présence d'une gangue tissulaire rétropéritonéale en
hyposignal en séquence T1 engainant et comprimant l'aorte, les artéres iliaques primitives et la
VCI. Elle avait objectivé aussi une thrombose partielle de la VCI sous rénale, des veines iliaques

primitives, et de la veine iliaque externe droite.

3.4. L’urographie intraveineuse (UIV) :

Trois de nos patients ont bénéficié d’une urographie intraveineuse, soit (15%). Les

résultats étaient comme suit :
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- Un cas, de dilatation pyélocalicielle bilatérale avec obstruction haute des uretéres,
soit (5%).

- Un cas de dilatation pyélocalicielle unilatérale avec attraction de I'uretére vers la ligne
médiane, soit (5%).

- Un rein muet a droite avec un uretere gauche attiré vers la ligne médiane a été

retrouvé chez un seul malade, soit (5%).

Figure 27 : UIV d’un patient atteint de fibrose rétropéritonéale idiopathique,

montrant la triade classique : Déviation médiane des uretéres, compression extrinseque des

ureteres, urétérohydronéphrose
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3.5. Autres explorations :

Une fibroscopie cesogastroduodénale avec biopsie a été réalisée chez un seul patient déja
traité pour cancer colique et ayant présenté une symptomatologie digestive bruyanteet avait
conclué a la présence d’une tumeur antrale en rapport avec un adénocarcinome gastrique a
cellules claires en bague a chaton.

Une radiographie thoracique a été réalisée chez une patiente sous immunosuppresseurs depuis

5 ans souffrant de douleurs thoraciques. Elle avait objectivé la présence d’une pleurésie droite.

4. Explorations immunologiques :

- Un dosage du taux d’antigene carcino-embryonnaire (ACE) a été réalisé chez un seul
patient et est revenu normal.

- La recherche des anticorps antinucléaires (ANA) a été faite chez un seul malade et a été
positive.

- La recherche des anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires neutrophiles (ANCA) a
été réalisée chez un seul malade et a été posifive.

- Un immunomarquage a été réalisé chez une patiente ayant développé un carcinome du
col utérin avec métastases pleurales et péritonéales aprés 5 ans de traitement par
immunosuppresseurs pour fibrose rétropéritonéale systémique, et avait conclu a un

aspect immunohistochimique d’une localisation pleurale d’un carcinome épidermoide.

5. Etude histologigue :

Différentes techniques ont été utilisées dans le but d’obtenir une preuve histologique de
la fibrose chez 15 de nos patients, soit (75%) chez qui la biopsie a été réalisée.
La plus fréquente était la voie percutanée radioguidée, réalisée dans 10 cas, soit (50%).

La biopsie par laparoscopie n’a été pratiquée que chez 5 cas, soit (25%).
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Voie laparoscopique rétropéritonéale

Voie percutanée scannoguidée

Figure 28 : Répartition des différentes voies de biopsie de la plaque de fibrose dans notresérie

Dans les 15 cas, I’examen histologique de la plaque de fibrose avait montré qu’il
s’agissait d’un tissu fibreux dense riche en fibroblastes et en vaisseaux congestifs, évoquant des

remaniements fibro-inflammatoires non spécifiques.

IV. Etiologies :

La FRP a été idiopathique chez 14 de nos malades, soit (70%).
Les formes secondaires étaient présentes chez 6 malades, soit (30%) réparties comme suit :
- Trois cas de FRP secondaire a I’athérosclérose (15%).
- Un cas de fibrose rétropéritonéale maligne secondaire a une tumeur gastrique, soit
(5%).

- Deux cas de FRP secondaire a une thyroidite de Riedel (10%).
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FRP secondaire a la
thyroidite de Riedel
10% 0%

FRP secondaire a
I'athérosclérose
15%

Figure 29 : Répartition des différentes étiologies de la fibrose rétropéritonéale

V. Traitement :

1. Traitement médical :

1.1. Corticothérapie :

Dix-neuf de nos patients, soit (95%), ont été mis sous corticothérapie a la dose de 60mg.

Deux cas avaient une association de corticothérapie avec des anticoagulants, soit (10%),
dont un pour thrombophlébite du membre inférieur droit et 'autre pour thrombose cave
inférieure.

Un seul cas avait une association de corticothérapie et d’immunosuppresseurs, soit (5%).

1.2. Tamoxiféne :

Aucun patient n’avait bénéficié d’un traitement médical par le tamoxiféne.
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1.3. Autres immunosuppresseurs :

Un seul malade avait bénéficié d’une association d’azathioprine a la dose de 200mg/j

avec une corticothérapie a la dose de 60mg/j, soit (5%).

Nombre
16

14 -

12

10 -

Corticothérapie seule Corticothérapie + Corticothérapie+
Anticoagulants Azathioprine

Figure 30 : Répartition du traitement médical dans notre série

2. Traitement chirurgical :

Dix Sept malades, soit (85%), avaient bénéficié d’un traitement chirurgical allant d’un

drainage endoscopique ou percutané a une néphrectomie.

2.1. Drainage des voies urinaires :

a. Drainage urétéral par sonde double J :

Seize de nos patients avaient bénéficié d’un drainage urétéral par sondes double J, soit
%), répartis comme suit :
(80%) t t
- Douze cas de drainage bilatéral, soit (60%).

- Quatre cas de drainage unilatéral, soit (20%).
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Le drainage était fait sous anesthésie locorégionale aprés rétablissement hémodynamique

de nos malades sous couverture antibiotique.

Drainage bilatéral
25%

Drainage unilatéral
75%

Figure 31 : Répartition du drainage urétéral par sondes double J.

b. Néphrostomie percutanée :

Un seul malade avait bénéficié d’'une néphrostomie percutanée bilatérale sous repérage

échographique et anesthésie locale, soit (5%), aprés échec de montée de sondes double J,

1.4. Urétérolyse :

Aucune urétérolyse n’a été réalisée.

1.5. Néphrectomie :

L’indication de la néphrectomie a été posée dans un seul cas, soit (5%). C’est celui d’un
patient agé de 60 ans, tabagique chronique et hypertendu sous inhibiteur calcique admis dans
un tableau de lombalgies bilatérales, évoluant dans un contexte d’apyrexie et de conservation de
I’état général, dont I'UIV et I'Uro-scanner avaient objectivé un rein droit muet(Observation

numéro :15).
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La néphrectomie a été réalisée aprés équilibration hydro-électrolytique et une bi-
antibiothérapie,par voie conventionnelle; lombotomie sous la 12éme cOte. Les suites post-

opératoires étaient simples.

Unilatér

14 -

10

L
e

0 1 1 1 1
Drainage urétéral  Néphrostomie Néphréctomie Urétérolyse
par sondes percutanée
double ]

Figure 32 : Répartition du traitement chirurgical dans notre série

VI. Evolution :

1. Immédiate :

Pour tous les malades opérés, les suites post opératoires étaient simples.

2. Alongterme :

Aprés un recul moyen de 6 mois et demi, une amélioration clinique et biologique a été
observée chez 18 patients, soit (90%), avec disparition de la douleur et amélioration de I'état
général. Sur le plan biologique nous avons observé chez ces malades, une amélioration du bilan

inflammatoire avec normalisation de la fonction rénale
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Un controle scannographique a été réalisé chez 9 de nos patients, soit (45%), et avait
montré :
- Une stabilisation de la masse fibreuse chez 4 malades, soit (20%)

- Une réduction de la plaque de fibrose chez 5 malades, soit, (25%)

Aucune complication secondaire a la corticothérapie n’a été observée chez les patients au
cours du suivi.

La mortalité dans notre série a été de 10% (2 malades) :

Un de ces 2 malades décédés, avait développé un carcinome du col utérin avec
métastases pleurales et péritonéales aprés 5 ans de traitement par les immunosuppresseurs
(Azathioprine).

Le deuxieme est décédé suite aux complications de sa tumeur gastrique.
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|. Rappels :

1. Rappel historigue :

La premiére description anatomoclinique de la fibrose rétropéritonéale (FRP) a été faite
en 1904 par 'urologue francais Albarran [13].

En 1922, Kolischer parle de fibrose rétropéritonéale périurétérale et utilise le premier le
terme « d’urétérolyse » [14].

En 1937, Perard et Orsini rapportent un cas d’anurie a éclipse chez une femme de 46 ans
di a une gangue fibreuse péri-urétérale bilatérale imposant une néphrectomie d’un coOté et
une néphrostomie de 'autre [5,14].

En 1948, la maladie devient une entité clinique établie avec la publication d’Ormond
donnant son nom a la maladie d’Ormond. Ormond rapporte deux patients présentant un
processus inflammatoire et fibrosant de I’espace rétropéritonéal, entrainant une insuffisance
rénale obstructive par engainement des uretéeres [15].

Le terme de fibrose rétropéritonéale est introduit pour la 1 ére fois par Raper en 1956 [16].

Plus tard, en 1964, furent publiés par Graham les 2 premiers cas de FRP chez des
patients traités par le méthysergide [17].

Depuis lors, de nombreuses observations ont été publiées rapportant des cas de FRP

idiopathique, secondaire et multifocale.

2. Rappel anatomique :

2.1. Espace rétropéritonéal [18, 19, 20] :

L’espace rétropéritonéal s’étend du diaphragme au pelvis, il est subdivisé en 2 régions :
- Larégion rétropéritonéale médiane.

- Larégion rétropéritonéale latérale.
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a. Larégion rétropéritonéale médiane :

a.l. Limites :

- En haut : |a face inférieure du diaphragme et les orifices qui le traversent.

- En bas : de facon conventionnelle, I'articulation lombo-sacrée, que repére la saillie du
promontoire.

- Latéralement : également de facon conventionnelle, un double plan sagittal passant par
le sommet des apophyses transverses.

- En avant : Le péritoine pariétal postérieur et la masse des visceres intrapéritonéaux.

- En arriére : Le plan osseux des deux derniéres vertébres dorsales, et celui des cing
vertébres lombaires ; la saillie importante du rachis lombaire projette en avant les gros
vaisseaux, et en particulier 'aorte abdominale, proche de la paroi abdominale chez les

sujets maigres.

a.2. Contenu :

Dans la région rétropéritonéale médiane circulent :
- Les gros vaisseaux : |I'aorte et la veine cave inférieure (VCI) avec leurs branches
collatérales.
- Les formations lymphatiques qui ont une topographie périvasculaire autour de I’aorte
abdominale et la VCI.

- Les chaines et les plexus nerveux sympathiques lombaires.
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Figure 33: Contenu de la région rétropéritonéale
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Figure 34 : Schéma montrant les vaisseaux et les ganglions lymphatiques du rétropéritoine.
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Figure 35 : schéma montrant le systeme nerveux végétatif de I’espace rétropéritonéal.

b. La région rétropéritonéale latérale :

b.1. Limites:
- En arriére : la face antérieure verticale du diaphragme et celle des plans musculo-
aponévrotiques de la paroi lombaire latérale.

- En avant : le péritoine pariétal postérieur.
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- En dedans :la limite est ici arbitraire et représentée par le bord interne du muscle
psoas.

- En dehors : La limite de la région est également assez imprécise. Elle correspond
schématiquement a une verticale passant par I'extrémité de la douziéme cote
mais, celle-ci étant de disposition variable, la limite externe de la région
correspond en fait sensiblement au bord interne du muscle petit oblique.

- En haut : une ligne horizontale passant par la onziéme vertébre dorsale.

- Enbas:

e En dedans : le détroit supérieur.
e En dehors : 'angle diédre qui constitue I’espace de Bogros formé par le muscle

psoas iliaque, la paroi abdominale antérieure et I’arcade crurale.

b.2. Contenu :

contenu de la région rétropéritonéale latérale est représentée par :

Les reins et leurs pédicules.

Les ureteres qui ont un trajet vertical en avant des apophyses transverses lombaires.
Les glandes surrénales.

Le pédicule testiculaire chez ’homme ou ovarien chez la femme.
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Figure 36 : schéma montrant les différents constituants
de I’espace rétropéritonéal et leurs rapports

2.2. Rein et uretéres [21]:

a. Rein:

Les reins ont une forme de haricot. lls sont situés en position rétropéritonéale dans la
région abdominale postérieure (Figure 37). lls sont logés au sein du tissu conjonctif extra
péritonéal da chaque coté de la colonne vertébrale.

En position érigée, la limite supérieure des reins se projette au niveau de la 12&me
vertébre dorsale, et leur limite inférieure se projette en regard de la 3¢me vertebre lombaire.

Le rein droit étant Iégérement plus bas que le gauche en raison de ses rapports avec le foie.
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Bien que les reins soient de taille et de forme similaires, le rein gauche est Iégerement

plus long et plus fin que le rein droit ; il est également plus prés de la ligne médiane.

Veine cave inférieure (Esophage
Glande surrénale droita Glande surrénale
pauche
Diapnragme Fein gauche

Fesn drail

Aorte abdominals

Coupes oe seclion de périfoing

Figure 37 : Situation rétropéritonéale des reins au sein de la région postérieure de I’'abdomen

b. Rapports du rein :

La face antérieure du rein droit est en rapport avec de nhombreuses structures : certaines
sont séparées du rein par un feuillet péritonéal, d’autres sont directement en contact avec le rein.
e Une petite partie du pole supérieur du rein droit est recouverte par la glande
surrénale droite ;
e Plus bas, une grande partie de sa face antérieure est située contre le foie, dont elle
est séparée par un feuillet péritonéal ;
e En dedans, la portion descendante du duodénum, qui est en position

rétropéritonéale, entre en contact avec le rein ;
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e Le pole inférieur du rein est directement en contact avec I'angle colique droit par sa

face latérale, et avec une partie de I'intestin gréle par sa face médiale.

La face antérieure du rein gauche est également en rapport avec de nombreuses

structures, certaines par I'intermédiaire d’un feuillet péritonéal, d’autres directement en contact

avec le rein (Figure 38).

e Une petite partie du podle est recouverte, sur sa face médiale, par la glande surrénale

gauche ;

e Le reste du pole supérieur est en rapport avec |I’estomac, qui est intrapéritonéal, et la rate ;

e Plus bas, le pancréas, qui est en position rétropéritonéale, recouvre la partie moyenne

du rein ;

e La moitié inférieure du rein gauche est en rapport, sur sa face latérale, avec I’'angle

colique gauche et le début du colon descendant, et sur sa face médiale, avec des anses

jéjunales intrapéritonéales.

Glande surrénale drore

Foia . L

Partia descendante
du dundénum

\ b
Angle colique droit | b

Intestin grale

Glande surrénale gauche

Estomac
Rate

Pancreas

Angle coligue gauche

Célon descendant

Jejunum

Figure 38 : Structures en rapport avec la face antérieure des reins

En arriere, les reins droit et gauche sont en rapport avec des structures similaires ( Figure 39)

IIs sont en rapport en haut avec le diaphragme, et plus bas,de dedans en dehors, avec le

muscle grand psoas, le carré des lombes et le muscle transverse abdominal.




Le poble supérieur du rein droit est situé en avant de la 12¢me cbte, alors que le pole
supérieur du rein gauche est en avant des 11é&me et 12&me cGtes. Les culs-de-sac pleuraux, plus
particulierement les récessus costodiaphragmatiques, sont en arriere des reins a ce niveau.

Les vaisseaux et nerfs subcostaux et les nerfs ilio-hypogastriques et ilio-inguinaux

cheminent également en arriére des reins.

Rein gauche Rein droit

112 cite

12% chite 12¢ cite

£ Musche grand psoas

_— Muscle carré das lombes -
Muscle transverse abdominal

Figure 39 : Structures en rapport avec la face postérieure des reins

b.3. Structure :

Chaque rein présente une face antérieure et une face postérieure lisses, recouvertes
d’une capsule fibreuse, facilement clivable en dehors des situations pathologiques.

Le hile du rein est situé sur le bord médial du rein. Il correspond a une fente verticale
profonde, a travers laquelle les vaisseaux, les nerfs et les lymphatiques pénétrent et quittent le
rein (Figure 40).

Chaque rein est constitué d’un cortex périphérique et d’'une médullaire rénale interne. Le
cortex rénal correspond a une bande continue de tissu pale, entourant complétement la
médullaire rénale. Des extensions du cortex rénal (les colonnes rénales) se projettent au centre
du rein, divisant la médullaire en agrégats triangulaires discontinus de tissu (les pyramides

rénales).
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Les bases des pyramides rénales sont en périphérie, jouxtant le cortex rénal, alors que
leurs sommets sont orientés vers le centre, en direction du sinus rénal. Leurs projections
apicales (papilles rénales) sont entourées par les petits calices.

Les petits calices recoivent 'urine et représentent les parties proximales du tube qui va
former par la suite I'uretére (figure 40). Au sein du sinus rénal, plusieurs petits calices se
réunissent pour former un grand calice, et deux a trois grands calices se réunissent pour former
le pelvis rénal (ou pyélon ou bassinet), qui a une forme d'entonnoir et correspond a l'extrémité

proximale de l'uretere.

Pyramide de la médulaire rénale

Cortax rinal

Papilie rénale

Sinus rénal

Hile du rain

: Vaine rénale

Figure 40 : Structure interne du rein

b.4. Vascularisation et lymphatique des reins :

Chaque rein est vascularisé par une seule volumineuse artére, I’artére rénale, qui est une
branche latérale de l'aorte abdominale. Ces vaisseaux naissent habituellement juste en dessous

de l'origine de l'artére mésentérique supérieure en regard des vertebres L1 L2 (figure 41).
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L'artere rénale gauche nait généralement un peu plus haut que la droite, I'artére rénale droite et
un peu plus longue et passe en arriére de la veine cave inférieure.

Lorsque l'artére rénale gagne le hile rénal, elle se divise en branche antérieure et
postérieure, qui vascularisent le parenchyme rénal. Il existe souvent des arteres rénales
accessoires. Elles naissent des faces latérales de l'aorte abdominale, soit au-dessus, soit au-
dessous des arteres rénales principales, et pénétrent le hile rénal avec derniéres ou gagnent
directement le rein a un autre niveau; elles sont alors désignées sous le terme d’artéres extrahilaires.

De nombreuses veines rénales participent a la formation des veines rénales droite et
gauche, qui sont toutes deux situées en avant des artéres rénales (figure 41). A noter que la
longue veine rénale gauche croise la ligne médiane en avant de l'aorte abdominale et en arriere
de 'artére mésentérique supérieure et qu'elle peut étre comprimée par un anévrisme de l'une ou
de l'autre de ces deux artéres.

Le drainage lymphatique des reins est assuré par les nceuds lymphatiques lombaux,

situés autour de l'origine des artéres rénales.

| 1 e
RN Antére mésentérique supeneura

Rein droit

Rein gauche

Ariare rénala droita

" Artére rénale gauche
N Weine rénale gauche

V.

d Aarte abdeminale
Vaeing rénala droita

Figure 41 : Vascularisation rénale
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c. Ureteéres :

c.1. Structure :

Les uretéres sont des tubes musculaires qui transportent l'urine des reins a la vessie. lls
sont en continuité en haut avec les pelvis rénaux, qui sont des structures en forme d'entonnoir
au sein du sinus rénal. Le pelvis rénal est constitué par la réunion des grands calices (deux ou
trois), qui sont eux-mémes constitués par la réunion de plusieurs petits calices (figure 40). Les
petits calices entourent les papilles rénales.

Le pelvis rénal se rétrécit lorsqu'il émerge vers le bas du hile rénal; il se poursuit par
l'uretére au niveau de la jonction pelvi-urétérale (figure 42). Plus bas, l'uretére descend en
position rétropéritonéale, sur la face médiale du muscle grand psoas. En regard de la limite
supérieure du pelvis les uretéres croisent soit la terminaison de l'artere iliaque commune, soit
l'origine de l'artere iliaque externe, pénetrent la cavité pelvienne et poursuivent leur trajet
jusqgu'a la vessie.

Les uretéres sont rétrécis a trois niveaux au long de leur parcours (figure 42):

e |e premier niveau est la jonction pelvi-urétérale juste en dessous du rein;
e |le deuxié@me niveau se situe en regard du croisement entre les uretéres et les
vaisseaux iliaques communs a la limite supérieure du pelvis;

e |e troisieme niveau se situe a I'endroit ou les ureteres pénétrent la paroi vésicale.
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Figure 42 : Schéma descriptif de la structure des ureteres

¢.2. Vascularisation et lymphatiques des uretéres

Les uretéres sont vascularisés par des branches artérielles issues des vaisseaux voisins
tout au long de leur trajet vers la vessie (figure 42) :
e les artéres rénales vascularisent leur partie supérieure
e leur partie moyenne recoit des branches de l'aorte abdominale, les artéres testiculaires
ou ovariennes et les artéres iliaques communes
e dans la cavité pelvienne, les ureteres sont vascularisés par une ou plusieurs branches

issues des artéres iliaques internes.
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Dans tous les cas, les arteres qui vascularisent les uretéres se divisent en branches
ascendante et descendante, qui forment des anastomoses longitudinales.
Le drainage lymphatique des ureteres présente une organisation similaire a celle de la
vascularisation artérielle.
e la lymphe de la partie supérieure des uretéres se draine vers les nceuds lymphatiques
lombaux.
e la lymphe de leur partie moyenne se draine vers les nceuds lymphatiques associés aux
vaisseaux iliagues communs
e la lymphe de leur partie inférieure se draine vers les nceuds lymphatiques associés aux

vaisseaux iliaques internes et externes.

c.3. Innervation urétérale :

L'innervation des uretéres est assurée par les plexus rénal, aortique, hypogastrique
supérieur et inférieur, via des branches nerveuses qui cheminent avec les vaisseaux sanguins.

Les fibres viscérales efférentes sont issues de sources sympathique et parasympathique,
alors que les fibres viscérales afférentes retournent vers les niveaux médullaires T11 a L2. Les
douleurs urétérales qui sont habituellement rapportées a la distension de l'uretére, se projettent
ainsi sur les aires cutanées innervées par les niveaux médullaires de T12 a L2. Ces aires
comprennent la majorité de la paroi abdominale postérieure et latérale, entre les cotes et la créte
iliague, la région pubienne, le scrotum chez I'hnomme et la grande lévre chez la femme, et la

partie proximale de la face antérieure de la cuisse.

3. Rappel physiologique :

3.1. Physiologie rénale [22]:

Le néphron est I'unité fonctionnelle du rein ; chaque rein en contient environ 400 a 800
000. Chaque néphron comprend un glomérule et un tubule qui le suit. Le tubule est composé de

différents segments spécialisés, qui permettent la modification de composition de l'ultrafiltrat
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glomérulaire (par phénoméne de sécrétion et de réabsorption entre le fluide tubulaire et les
capillaires), aboutissant a l'urine définitive. Le controle de ces échanges est assuré par des
hormoneset des médiateurs, d’origine systémique ou locale.

Par ses fonctions exocrines et endocrines, le rein joue un roble essentiel dans

I’lhoméostasie du milieu intérieur.

a. La filtration glomérulaire :

a.1l. Glomeérule et filtration glomérulaire :

La premiere étape de I’élaboration de I'urine est la formation de l'ultrafiltrat glomérulaire
(ou urine primitive) par la diffusion de I'eau et des constituants du plasma a travers la barriere
de filtration glomérulaire, séparant le plasma dans le capillaire glomérulaire de la chambre
urinaire.
La barriere de filtration glomérulaire est constituée de 3 couches :
> la cellule endothéliale (coté « sang ») fenétrée ;
> la membrane basale glomérulaire constituée de substances amorphes collagéne de
type 4, deprotéoglycane, de laminine, de podocalixine, et de petites quantités de
collagéne de type 3 et de type 5, de fibronectine et d’entactine ;
> des prolongements cytoplasmiques (pédicelles) des podocytes, cellules d’origine

épithélialequi reposent sur la membrane basale glomérulaire.

Les glycoprotéines de la membrane basale chargées négativement conferent une
sélectivité de charge qui modifie la diffusion des substances chargées suivant I’équilibre de
Donnan. Des glycoprotéines (néphrine, podocine) présentes dans les espaces de filtration

déterminés par les pédicelles limitent le passage des plus grosses protéines.

a.2. Constitution de I’urine primitive :

Le débit sanguin rénal représente 20 a 25 % du débit cardiaque et correspond en quasi-

totalité a celui des glomérules.
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L'ultrafiltrat glomérulaire (urine primitive) est formé par phénomeéne mixte de convection
du plasma (mécanisme majoritaire pour les électrolytes) et de diffusion (concerne les molécules
de taille intermédiaire).

Le pourcentage du débit plasmatique rénal (DPR) qui est filtré (fraction de filtration =
DFG/DPR) est de I'ordre de 20 %. Le Débit de Filtration Glomérulaire est donc d’environ 180 |/
ou 120 ml/min.

La filtration des substances dissoutes dépend de leur taille et de leur charge (une
molécule diffusant d’autant mieux qu’elle est chargée positivement et qu’elle est de petite taille),
et des gradients de pression en présence. Le passage des protéines dans l'urine est négligeable

au-dela d’un poids de 68 000 Dalton (= PM de I'albumine).

a.3. La filtration glomérulaire (FG) :

Les deux déterminants physiques de la filtration glomérulaire sont la perméabilité dela
barriere glomérulaire et la force motrice de pression de part et d’autre de la barriére,suivant la
relation (Loi de Starling).

DFG = Kf x Puf.

> Kf : coefficient de filtration, c’est le produit du coefficient de perméabilité de la
barriere defiltration et de la surface de filtration ;

> Puf : pression d’ultrafiltration (Puf), c’est la sommealgébrique des gradients de
pression hydrostatiques et oncotiques entre lecapillaire glomérulaire (CG) et le

compartiment tubulaire.

La concentration de protéines dans le fluide tubulaire est habituellement minime et la
pression oncotique résultante virtuellement nulle ; la pression hydrostatique intratubulaire est
sensiblement constante. En situation normale, la Puf dépend essentiellement de la pression
hydrostatique intraglomérulaire, réglée par le jeu des résistances artériolaires pré- et post-

glomérulaires (figure 43).
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Figure 43 : Hémodynamique glomérulaire

L’autorégulation rénale maintient constants le débit sanguin rénal et la filtration
glomérulaire lors de variations de la pression artérielle moyenne entre 70 et 140 mmHg.
L’autorégulation répond a deux mécanismes, le tonus myogénique (phénoméne physique de
contraction artériolaire afférente en réponse a l'augmentation de pression) et la balance
tubuloglomérulaire (phénomeéne biologique conduisant a la contraction de I'artériole afférente
lorsque le débit de sodium dans le tubule augmente).

Au total les facteurs modulant la filtration glomérulaire et qui sont la cible de
I’autorégulation du DFG sont :

> I’équilibre  des  pressions  hydrostatiques et oncotiques dans le
capillaireglomérulaire ;

> la pression hydrostatique intratubulaire (augmentée en cas d’obstacle sur lavoie
excrétrice) ;

> le débit sanguin traversant le glomérule ;
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> la perméabilité et la surface glomérulaires (qui peuvent varier sous l'influencede
I’angiotensine Il, par exemple) ;

> le tonus des artérioles afférentes et efférentes.

Grace aux mécanismes d’autorégulation, le débit sanguin rénal et la filtration
glomérulaire demeurent pratiquement constants pour une gamme trés étendue de pressions
artérielles systoliques (de 80 a 200 mmHg).

En revanche, lorsque la pression artérielle systolique est inférieure a 80 mmHg, une
diminution du flux sanguin rénal et de la filtration glomérulaire survient.

Chaque jour, 180 litres d’ultrafiltrat glomérulaire (Débit de Filtration Glomérulaire) sont
élaborés.

Charge filtrée en Na
=25 000 mEqg/] Tubule

Tubule distal
proximal 6-8 %

-i
.l
*4 Branche
E. large Tubule
«%{ ascendante collecteur
N cortical
.i
Anse fa* —
o’ |as] 25% —
Henle ::
Na*® excrens
25 - 250 mEq/j

FENa=0,71-1%

Figure 44 : Sites de la réabsorption du sodium
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b. La traversée tubulaire :

b.1. Organisation du tubule rénal :

La formation de l'urine résulte de la succession de phénoménes d’échanges au contact
d’épithéliums spécialisés. Les échanges réalisés par les voies trans- et para-cellulaires sont
assurés par des systemes de transport spécifiques, fonctionnant grace aux gradients chimiques
ou électriques générés par I'activité de la Na-K ATPase, ou directement par I’hydrolyse de I’ATP.

Tout au long du néphron la majeure partie de la consommation d’oxygéne du rein est
dédiée a la réabsorption du sodium qui sert de « force motrice » a la réabsorption ou a la

sécrétion d’autres électrolytes ou substances (acides aminés, glucose...).

b.2. Les conditions de I’équilibre :
La filtration glomérulaire de chaque soluté n’est pas directement régulée, car elle est
égale au produit de la concentration plasmatique par le DFG.
L'ajustement des sorties rénales aux entrées digestives de chaque soluté (condition de
I’homéostasie) se fait finement gridce aux phénomeénes tubulaires de sécrétion et de
réabsorption, sous controle hormonal spécifique (aldostérone pour le Na, ADH pour I'eau par

exemple...)

> Ajustement des entrées et sorties journaliéres :

Eau :1,5a 2 litres

Na : 100 - 200 mmol (6 2 12 g/j)
K : 70 mmol

Urée : 1 g prot/6 mmol d’urée
Acides : T mmol/kg

Osmoles : 600 mOsm

Créatinine  : 5-15 mmol (7-15 mg/kg/j)

Ph U 1 5-7
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> Quantités transportées : quelques exemples :

Eau

Glucose

Bicarhonates

Q filirée par jour Q réabsorbée par jour
« 180L « 1791
. 140 mEq ¥ 180 L = 25200 mEq . 25100 mEq (=99,5 %)
(soit 1 kg) (apports de 100 mmol/j)
. 150g . 150
- 3600 mEq - 3600 mEqg

b.3. Les étapes de la formation de I’urine :

v Le Tube contourné proximal (TCP) (figure 45) :
Environ 2/3 de I'eau filtrée par le glomérule est réabsorbée pendant la traversée du
tube proximal, soit prés de 120 I/j. 2/3 du Na+ filtré est également réabsorbé, ce qui

définit le caractere iso-osmotique de la réabsorption hydrosodée dans le TCP.

Par conséquent, le fluide tubulaire est iso-osmotique au plasma a I'arrivée dans I’anse de

Henle.

Le glucose est activement et entiérement réabsorbé a ce niveau, sous réserve que
la glycémie ne dépasse pas 10 mmol par litre (au-dela, la charge filtrée dépasse la
capacité de réabsorption du glucose par le TCP, le transport du glucose étant
saturable).

Les bicarbonates sont également entierement réabsorbés tant que leur
concentration plasmatique est inférieure a 27 mmol par litre (transport saturable).
Cette étapeconditionne I’équilibre du bilan des acides réalisé plus en aval, dans le
tube distal.

Il en est de méme pour les acides aminés et d’autres acides organiques.

La réabsorption du phosphate est régulée dans ce segment par |’hormone

parathyroidienne.
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= La réabsorption du glucose, du phosphate, des acides aminés et indirectement
dubicarbonate sont couplées a une réabsorption du Na+.

» La réabsorption du Ca++ a ce niveau est passive, suit celle du Na+ et de I'eau et
représente 65 % du calcium filtré.

» Dans cette partie du néphron, il existe une réabsorption importante d’acide

urique, via des transporteurs spécifiques.

Le phénoméne moteur de la réabsorption est le transport actif de sodium réalisé par la Na-K
ATPase présente au pole basolatéral des cellules ; le gradient de sodium créé entre le milieu urinaire
apical et le milieu intracellulaire est trés favorable a une entrée de sodium dans la cellule.

Le transport des substances dissoutes est couplé a celui du sodium ; il est réalisé par des
protéines de transport spécifiques, qui fonctionnent dans le sens d’une réabsorption (co-
transport) ou d’une sécrétion (contre-transport).

La réabsorption de ces substances dissoutes crée un gradient osmotique tres faible entre
les milieux intra- et extracellulaires ; cependant, la perméabilité de cette partie du tubule est
tres élevée et ce faible gradient osmotique suffit a générer une réabsorption d’eau tres
importante, quasi iso-osmotique.

Les quantités transportées dépendent du nombre d’unités disponibles ; le transport est
donc limité et saturable. L’augmentation de la quantité d’un substrat au-dela d’un seuil ou
I’altération de la fonction de ce segment vont entrainer I’apparition dans I'urine d’une quantité
anormale de ce substrat : la glycosurie, la bicarbonaturie, ’'amino-acidurie traduisent I’atteinte
tubulaire proximale, qui peut toucher I'’ensemble des systémes de transport (syndrome de

Fanconi, complet ou incomplet).
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Figure 45 : Processus de réabsorption dans la cellule tubulaire proximale

v Anse de Henle (figure 46) :
= Dans ce segment du néphron, il existe une réabsorption découplée du sodium et de
I'eau (réabsorption d’H20 sans Na+ dans la branche descendante et réabsorption
active de Na+ sans H20 dans la branche ascendante).
= Ainsi, a la fin de I’anse de Henle :
> 25 % supplémentaires de la charge filtrée en Na et en H20 ont été réabsorbés
> le fluide tubulaire a subi un phénoméne de concentration-dilution conduisanta
I’établissement d’un gradient de concentration cortico-papillaire
interstitiel,nécessaire a la réabsorption d’ H20ADH dépendante dans le canal

collecteur.

La partie large ascendante de ce segment est imperméable a I’eau ; cette propriété est
fondamentale puisque la réabsorption dans ce segment de NaCl va non seulement compléter la

réabsorption du NaCl filtré et non réabsorbé en amont dans le tube proximal, mais aussi
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permettre I'accumulation de NaCl dans le secteur interstitiel et abaisser I'osmolalité du liquide
tubulaire, ce qui amorce la dilution de I'urine.

Grace au réseau capillaire étroitement associé, les osmoles réabsorbées sont peu a peu
accumulées vers la partie la plus profonde du rein, établissant ainsi un gradient cortico-
papillaire. Le transport de NaCl est assuré dans I’anse large ascendante par un co-transport Na-
K-2Cl dont I'activité est couplée a celle d’autres canaux ioniques. L’activité de ce systéeme génere
un faible gradient électrique qui permet la réabsorption de calcium. Le co-transport Na-K-2Cl

est inhibé par les diurétiques de I'anse, bumétanide ou furosémide.

= Dans l’anse large ascendante de Henle les cations divalents (Ca++ et Mg++)

sontréabsorbés par voie para-cellulaire (20 % de la charge filtrée).

I |
Lumigre T+ —  Capillaire
lubulaire Anse large ascendante periubulaire

Na* 3 Na*
or S
2C cr . P vernreens 2K*
_:J‘?-h K+
.*'.‘ T e K¥
o e TG
@« S
La réabsorption du Na* dans la BLA s'effectus
P via un co-transport électroneutre
Mat-K+-2 CI- luminal
Ca™

C A

Figure 46 : Réabsorption du sodium dans I’anse large ascendante de Henle

v Tube contourné distal (TCD) (figure 47) :
A I’entrée dans le TCD, le fluide tubulaire est isotonique au plasma. La réabsorption de

sodium y est assurée par un co-transport NaCl, inhibé par les diurétiques thiazidiques (figure 5).
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Le tube distal étant imperméable a I’eau, I'osmolarité du fluide tubulaire diminue pour atteindre
ici sa valeur minimale, soit 60 mOsm/L (le TCD est le segment dit de dilution).

Dans le tube distal le Ca++ est réabsorbé de facon active par voie transcellulaire, il est
séquestré dans la cellule par la calbindine et finalement transporté au péle baso-latéral par une

Ca-ATPase ou un échangeur Ca-Na.

Lumiére Capillaire
tubuldire Tube contourné distal péritubulgire
Ma* 3 Ma™ . .

Na*-K* o
@ K_
L= o R K* 2 K+

cr @
CICK
e
Ca* Calbindine
Ca+*

La reabsorption du Ma* dans le TCD s'effectue
via un co-ransporieur ectroneutre Na*Cl— luminal

Figure 47 : Réabsorption du sodium dans le tube contourné distal

v’ Canal collecteur (figure 48) :

C’est dans cette partie du néphron que se fait I’ajustement final de I’excrétat urinaire aux
entrées (fonction d’homéostasie), sous la dépendance de diverses influences hormonales.

Ceci concerne la concentration de l'urine, la sécrétion de potassium, I'acidification de
I’urine et la réabsorption de sodium.

La réabsorption de sodium est assurée dans le tube collecteur par un canal sodium apical
stimulé par I'aldostérone et inhibé par I'amiloride (figure 49). Une sécrétion de potassium est
couplée a la réabsorption de sodium par ce canal sodique.

L’ajustement de I'osmolalité finale de l'urine est sous la dépendance de I’hormone
antidiurétique (ADH) :

> en cas de déshydratation intracellulaire :
e I’hormone antidiurétique est sécrétée et entraine une augmentation de

laperméabilité a I’eau du tube collecteur,
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e l'eau est alors réabsorbée de facon passive dans l'interstitium grace augradient
cortico-papillaire,

e les urines définitives sont concentrées ;

> en cas d’hyperhydratation intracellulaire :
e la sécrétion d’hormone antidiurétique est supprimée,
e le tube collecteur reste imperméable a I'eau,

e et les urines définitives sont donc diluées.

Cet ajustement final de I'excrétion du sodium d’une part, et de I’eau d’autre part se fait
de facon indépendante.

C’est dans la partie distale du tubule que s’effectue I'ajustement de I’excrétion des ions H
+ et donc la régulation de I’équilibre acido-basique.

Outre la conservation du stock des bicarbonates dans le tube proximal, le rein régénere
des bicarbonates par excrétion d’acides (sécrétion d’ions H + dans le tube distal, acidification
desphosphates) et par formation d’ammoniac.

Le pH urinaire normal est acide, entre 5 et 6, mais peut varier de 4,5 a 8.

Cellule principale

Ma*
\\ 3 Na* - .
‘\\ = Ma+-K+ .
Lumiére B ATF e
tubulaire K 2K+
/’/ “
/ Aldo
Capillaire
La réabsorption du Ma* dans le TCC s'effeciue péritubulaire

via un canal luminal pour le sedium (amiloride sensible],
sous la dépendance de ['aldostérone et crée un gradient
électrochimigue favorizant [a sécrétion de K*

Figure 48 : Réabsorption du sodium dans le tube collecteur cortical
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c. Fonctions endocrines du rein :

De nombreuses substances a activité biologique sont synthétisées dans le rein et
exercent un effet systémique endocrine ou le contréle paracrine de fonctions de transport,

d’activités métaboliques, ou de la croissance des cellules rénales.

c.l. Vitamine D :

La forme active de la vitamine D [1,25 (OH) 2 -vitamine D3] est produite dans les cellules
tubulaires proximales, a partir de son précurseur hépatique, la 25 (OH) vitamine D3, sous |’effet
de la hydroxylase. L’activité de cette enzyme est augmentée par la PTH.

La forme active de la vitamine D augmente I'absorption digestive et rénale de calcium, et

I’absorption intestinale de phosphate.

c.2. Erythropoiétine (EPO) :
C'est une glycoprotéine produite par des cellules interstitielles péritubulaires
fibroblastiques en réponse aux variations de la pression partielle tissulaire en O 2. L’EPO
produite en réponsea I’hypoxie cellulaire, stimule la production des globules rouges par la

moelle osseuse.

c.3. Systéme rénine-angiotensine-aldostérone (SRAA)

La rénine, sécrétée au niveau de I'appareil juxta—glomérulaire, en réponse aux variations
de la volémie, active par protéolyse I’angiotensinogéne circulant d’origine hépatique ; I’enzyme
de conversion transforme I’angiotensine | libérée en angiotensine Il (figure 49).

L’angiotensine Il exerce des effets vasoconstricteurs puissants et stimule la sécrétion

surrénalienne d’aldostérone favorisant la rétention de Na.

Les stimuli de la sécrétion de rénine sont :
> I’hypovolémie ou la baisse de la pression artérielle ;
> le systeme nerveux sympathique ;
> l'augmentation de la concentration en chlorure de sodium au niveau de la

maculadensa.
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Figure 49 : Physiologie du Systéme Rénine Angiotensine Aldostérone (SRAA)

d. Divers:

L’endothéline est un peptide produitdans le rein par les cellules endothéliales,
lescellules mésangiales et tubulaires ; c’est le plus puissant peptide vasoconstricteur
connu.

Prostaglandines (PG) : le principal effet des PG est de moduler I'action de
certaineshormones sur I’hémodynamique rénale ou les transports tubulaires. Les PG
sontsurtout produites par les cellules du canal collecteur médullaire et les
cellulesinterstitielles, et a un moindre degré dans le cortex par les cellules

mésangiales etartériolaires glomérulaires.

Certaines sont :

> 1 vasodilatatrices et hypotensives (prostacycline) ;
> 1 d’autres ont un effet vasoconstricteur (thromboxane).
= Des facteurs de croissance sont produitsdans le rein ; ils interviennent dans la

croissance des cellules tubulaires.
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= Systeme kinine Kkallicréine rénal : les kinines sont vasodilatatrices et
augmententle débit sanguin rénal mais diminuent les résistances rénales et ne
modifient pas lafiltration glomérulaire. Les effets des kinines sont potentialisés
par les inhibiteursde I'enzyme de conversion qui empéchent leur dégradation.

= Catabolisme rénal des hormones peptidiques : les peptides et petites protéines
filtrées sont dégradés par les cellules tubulaires. Cecatabolisme tubulaire
participe a la régulation de I’activité hormonale ; il permetaussi d’éviter la perte
nette d’acides aminés qui résulterait de leur fuite urinaire ; la concentration
plasmatique de certaines hormones polypeptidiques (insuline peut ainsi
s’élever au cours d’une insuffisance rénale, par suite d’'une augmentationde

leur durée de vie.

3.2. Physiologie de la voie excrétrice supérieure (VES) [23]:

La physiologie de la VES se résume a transporter l'urine du rein a la vessie (figure 50).
Cette fonction du transport est altérée au cours de I'obstruction de la VES par des étiologies

diverses dont la fibrose rétropéritonéale.
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L’uretére, par son péristaltisme, transporte une certaine
quantité d’urine sous la forme d'un bolus. Dans les conditions de
NS EYEEEELY diuése nomale, le volume transporté par chaque bolus est de
'ordre de 0.5 ml. & une fréquence de 1 a 2 bolus par minute, soit un
débit moyen de 1 ml/mn. La pression urétérale basale reste
uniformément basse sur toute la hauteur de la voie excrétrice (moins
de 10 cm deau) alors que h pression urétérale au passage de

| ] P - . . .
I’onde contractile augmente de haut en bas passant de 10 a4 15 ecm
d’ean au tiers supérieur de 'uretére a 25 ou 30 cm d’eau a son tiers
inférieur.

HED [

Figure 50 : Fonctionnement de la VES dans les conditions normales [23].

a. Transport de I’'urine en diurése normale :

Le transport de l'urine du calice a la vessie n’est pas régit par la pesanteur. Il est le
résultat d’un rapport entre des forces de propulsion et des forces de résistance.

e La force propulsive est la pression endoluminale qui n’est pasuniformément
répartie le long de la VES (figure 51).Une onde contractile née des calices, se
propage dans le bassinet puis dans l'uretére. Sa fréquence diminue de haut en bas
passant de 6 a 8 contractions parminute dans les cavités pyélo-calicielles, a 1 ou

2 contractions par minute dansl’uretére.

La puissance contractile doit permettre le collapsus des parois, c’est-a-dire vaincre la résistance
a la progression du bolus.

La vitesse de déplacement de I’onde contractile est relativement stable, del’ordre de 30 cm/s.

-84 -



e La force de résistance augmente de haut en bas. C’est la signification qu’ilfaut

attribuer a 'augmentation, dans le méme sens, de la pression decontraction.

Dans l'uretere, le bolus doit ouvrir la lumiere urétérale, puis progresser au prix des
pertes de charge par frottement. Les pertes énergétiques dépendent :
- des propriétés viscoélastiques de l'uretére qui sont perdues au cours des
inflammations chroniques de la paroi urétérale par FRP ;

- du volume et de la vitesse de déplacement du bolus.

Cette résistance est maximale a la jonction urétéro-vésicale ou s’associent des facteurs

de résistance urétéraux et vésicaux.

F.de contmction

P.dubolus P. vesicale

Figure 51 : Schéma représentant un bolus unigue se déplacant dans |'uretére depuis lebassinet
jusqu’a la vessie, ainsi que la distribution correspondante des pressions dans la voie excrétrice

[23].

La VES peut avoir a faire face a des conditions sensiblement différentes de celles qui ont
été définies comme basales. En effet, une obstruction, comme dans le cas de la FRP, peut

engendrer la rupture de I’équilibre entre les forces de propulsion et les forces de résistance, et
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étre responsable de I'altération des mécanismes de transport du bolus urinaire. Le résultat est la

stase chronique des urines, responsable parfois d’une destruction du parenchyme rénal.

b. Les conséquences de I’obstruction urétérale chronique par la FRP [24, 25]:
L'obstruction chronique peut étre compléte ou incompléte, uni- ou bilatérale.
Elle conduit toujours, plus ou moins rapidement et plus ou moins sévérement, a des

dégats anatomiques et fonctionnels sur la VES et sur le rein.

b.1. Les conséquences sur la VES :

L'obstruction urétérale entraine des modifications morphologiques, c'est-a-dire la
dilatation, et, a un moindre degré, 'allongement, intéressant la totalité de la VES. Elle entraine
également des modifications histologiques intéressant le tissu musculaire qui devient
hypertrophique d'abord, puis subit une dégénérescence de collagéne qui en modifie ses
propriétés viscoélastiques et contractiles. Ces différentes modifications sont responsables de

I’altération fonctionnelle de la VES.

b.2. Les conséquences sur le rein :

> Les Lésions anatomiques du parenchyme rénal :

Elles résultent de I’hyperpression secondaire a I’obstruction, et la diminution du débit
rénal qui est responsable d’une ischémie principalement de la médullaire.

Sur le plan macroscopique, I’obstruction chronique est responsable de la dilatation des
cavités avec émoussement des papilles et amincissement du parenchyme, dont I'épaisseur peut
étre réduite de moitié a la quatrieme semaine.

Sur le plan microscopique, cette obstruction entraine des lésions des différents
constituants d’un néphron. Les glomérules sont longtemps épargnés. Les premieres altérations

n'apparaissent qu'a la quatriéme semaine d'une obstruction compléte.
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> Les Conséquences sur la fonction rénale :
Le rein obstrué continue a fonctionner d'autant plus longtemps et activement qu'il est
dans l'obligation de le faire.

> Débit sanguin : I'obstruction urétérale est responsable d’une diminution progressive
du débit rénal. Cette diminution est responsable a long terme d’une réductionde la

filtration glomérulaire.
> Fonction tubulaire : les conséquences fonctionnelles de l'atteinte tubulaires sont
univoques, portant principalement sur la réabsorption de l'eau, dusodium, et sur
I'élimination des acides. L'intensité de leur retentissement surle milieu intérieur

dépend de la filtration glomérulaire en amont.

Aprés suppression de l|'obstruction la récupération fonctionnelle du rein «obstrué »
dépend, en premier lieu, de la durée et de la sévérité de l'obstruction. A durée égale, une
obstruction partielle est évidemment mieux tolérée qu'une obstruction complete. Mais une
obstruction complete levée précocement, laisse moins de séquelles qu'une obstruction partielle

levée tardivement.

Il. Epidémiologie :

1. Fréguence :

La FRP est une affection rare. Peu d’études épidémiologiques existent qui caractérisent
précisément I'incidence et la fréquence de la maladie.

La FRP représente environ 1/200.000 patients en France [9].

Un rapport des Pays Bas suggere une incidence de 0.20 pour 200 000 individus [26].

Dans une étude cas-témoins rétrospective finlandaise, I'incidence était estimée a 1/ 106

habitants et la prévalence a 1.4/ 105 habitants [26].
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Plusieurs séries mondiales ont été publiées (tableau II), nous citons; LEPOR qui a
rapporté 70 cas de FRP [7], BAKER qui a rapporté 60 cas de fibrose [5], LE GUYADER qui a
rapporté 31 cas [6], Desbois qui a rapporté 31 cas [27], Barbalias qui a rapporté 21 cas [28] et

enfin DELUCA qui a noté 13 cas de FRP colligés en 12 ans a I'hopital Torino en Italie [29].

2. Terrain :

2.1. Age:

La FRP survient de facon prédominante dans la 4éme, 5éme et 6éme décade de vie [30],
elle est tres rare aprés 70 ans ou avant 20 ans. Toutefois, des cas de FRP ont été décrits chez
des enfants [31, 32].

L’age moyen de découverte est de 53 ans avec des extrémes allant de 14 a 85 ans
(tableau 11).

Dans notre série, la moyenne d’age était estimée a 53 ans, pour des extrémes allant de
41 ans a 74 ans, avec une prédominance des cas dans la tranche d’age 40 a 50 ans (tableau 1)

ce qui concorde avec les données de la littérature.

2.2. Sexe:

La FRP touche le plus souvent ’homme avec une sex-ratio M/F de 3,1/1 (tableau II).
Les résultats de notre étude étaient proches de ceux décrits dans la littérature avec un

sex-ratio M/F de 3 (tableau II).
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Tableaull : Données épidémiologiques dans la littérature et dans notre série

Nombre
- . Ages
Série de Homme | Femme | Sex-ratio | Age moyen .
. extrémes
patients
Robertson 1974
6 5 1 5/1 51.5 ans 38-66 ans
[34]
Lepor 1979 [7] 70 52 18 2.8/1 52 ans -
Baker 1988 [5] 60 45 15 3/1 56 ans 50-70 ans
El Ouakdi1989 [35] 12 7 5 1.4/1 41 ans 14-63 ans
Le Guyader 1992
o 1y 3] 22 9 2.4/1 55 ans 40-70 ans
Deluca 1998 [29] 13 11 2 5.5/1 55 ans 44-71 ans
Barbalias 1999 [28] 21 18 3 6/1 56 ans 44-71 ans
Ran Katz 2002 [36] 18 11 7 1.6/1 57.3 ans 36-85 ans
D.Ouertani 2009
8 5 3 1.7/1 48 ans -
[37]
C.Desbois 2010
31 23 8 2.9/1 54 ans 24-78 ans
[27]
A.S.Brandt 2011
204 139 65 2.1/1 55 ans 22-81 ans
[38]
Gallais Sérézal et
30 25 5 5/1 55 ans 47-60.3 ans
Al. 2013 [39] /
Not ari
otre serie 20 15 5 3/1 53 ans 41-74 ans

lll. Pathogénie :

La pathogénie de la fibrose rétropéritonéale n’est pas totalement élucidée. Plusieurs
mécanismes ont été proposés pour expliquer I’évolution de ce processus de la maladie.
Malheureusement il n’y aucun modeéle animal qui a été développé pour étudier davantage cette
maladie, rendant ainsi la compréhension de la pathogenese difficile [40, 41].

La FRP est dite idiopathique lorsqu’aucune étiologie n’a été décelée.

La FRP peut étre aussi secondaire, d’origine médicamenteuse, néoplasique, infectieuse,
ou étre secondaire a une radiothérapie, a un traumatisme ou chirurgie abdominale, ou a une

hémorragie retropéritonéale.
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1. La fibrose rétropéritonéale idiopathique:

Bien qu’incomplétement comprise, la physiopathologie de la FRP idiopathique repose sur

quatre modeles :

1.1. Le modéle auto-immun (figure 52) [1, 4, 42]:

La preuve que le FPR soit une maladie auto-immune est large, et repose surplusieurs
constatations.

Ormond avait rapporté que les vaisseaux para aortiques dans deux de ses patients
ressemblait a la vascularite observée dans la périartérite noueuse [12, 43].

D’autres travaux ont également rapporté des cas de patients présentant a la fois la FPR
associée a une maladie auto-immune telles que l'arthrite inflammatoire, la spondylarthrite
ankylosante, le lupus érythémateux disséminé, et la vascularite associée aux ANCA [33, 44, 45].

Moroni et ses collegues en utilisant la cytométrie en flux, ont rapporté que les patients
atteints de la FPR, présentaient une augmentation dans lenombre de cellules endothéliales
circulantes. Le nombre de ces cellulesendothéliales circulantes revient a la normale aprés un
traitementimmunosuppresseur [46].

Une autre étude menée par Martorana et son groupe, a montré laprésence de l'allele HLA
DRB1 * 03 chez les patients atteints du FPR. Cetalléle est également présent en grand nombre
dans d'autres maladiesauto-immunes, a savoir le diabéte de type 1, la myasthénie et le
lupusérythémateux disséminé (LED) [47].

D’autres études ont montré la présence de divers autres anticorps chezles patients
porteurs de la FRP [48].

Enfin, la bonne réponse de la FRP a la corticothérapie suggéere le mécanismeimmunitaire

inclus dans cette affection.
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Figure 52 : Schéma de I’hypothése immunitaire

Dans notre série, aucun signe clinique en faveur d’une maladie systémiqueou
immunitaire n’a été observé chez nos patients. Pourtant, tous lespatients ayant bénéficié d’un
bilan biologique présentaient un syndromeinflammatoire biologique, et une amélioration de ce

dernier a été observéechez ceux qui ont subi un traitement par corticothérapie.

1.2. La FRPI et le processus d’athérosclérose :

L'épidémiologie révele que la fibrose rétropéritonéale est le plus souvent associée a des
lésions artérielles athéromateuses et survient principalement sur des terrains cardiovasculaires a
risque [49, 50].

Déja en 1972, la possibilité d’une liaison entre la fibrose et la plaque d’athérome était
évoquée [50]. Depuis, les études de nécropsie et surtout les coupes scannographiques ont
montré que cette fibrose survenait, quasi exclusivement aux endroits ou la paroi artérielle, en
général l'aorte, était le siege d'une lésion athéromateuse sévére avec rétrécissement ou

fissuration de lamédia artérielle [49, 51].
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Il est bien démontré que I’athérosclérose est le résultat d’une réaction inflammatoire au
sein de la paroi artérielle, qui s’est « emballée » [52]. En effet, on peut observer la présence de
cellules inflammatoires au niveau de l'intima de la paroi artérielle a tous les stades de
I’athérogénese. L’étude immunohistochimique de cette paroi montre la présence de
macrophages et de lymphocytes B et T au sein de I'intima. Le cytoplasme de ces macrophages
contient de nombreuses inclusions lipidiques, issues de la phagocytose des céroides qui en
s’accumulant, transforment les macrophages en cellules spumeuses [52].

Quand les lésions sont plus avancées et que lamédia est |ésée ou amincie, la réaction
inflammatoire s’étend jusqu’a I'adventice voire au-dela [53].

De plus, des anticorps de type IgG, dirigés contre les céroides, ont été retrouvés dans le
tissu péri—aortique mais aussi dans la circulation générale. La fibrose péri-aortique anévrysmale
serait donc une réaction immune locale médiée par des IgG induites par le passage des céroides
dans le tissu péri-aortique, a la faveur de la fragilisation de la média par les Iésions anévrismales
[52, 53, 54].

Or le méme type de lésions a été mis en évidence par Parums sur des biopsies de fibroses
rétropéritonéales idiopathiques [55].

L’ensemble de ces constatations vient conforter la thése d’une origine auto-allergique de
la fibrose rétropéritonéale. Il s’agirait du méme mécanisme que celui qui est évoqué pour les
anévrysmes inflammatoires, mais en I'absence de dilatation de I'aorte. Dans le cas de la FRP, il
reste a expliquer comment les céroides ont pu traverser la média.

Les céroides de la plaque d’athérome apparaissent comme I’antigene endogene qui
déclenche une réaction immuno-allergique lorsqu’il fait irruption dans le tissu péri-aortique.
Ainsi, apres la phagocytose, la libération de substances chimiotactiques entraine un afflux de
lymphocytes, et surtout de monocytes macrophages qui vont proliférer et se différencier
sécrétant des fibres de collagene [56, 57].

Dans notre étude, un patient avait des antécédents de maladie athéromateuse, soit (5%).
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1.3. Le modele de la maladie fibro-sclérosante a 1G4 :

Le modeéle de la maladie fibro-sclérosante a IgG4 repose sur la présence de plasmocytes
a IgG4 dans les prélevements histologiques de fibrose [58].

Une nouvelle fois, on retrouve une association entre la FRP et d’autres maladies avec
excés d’lgG4, comme la thyroidite de Riedel, les pancréatites autoimmunes et les pseudo-
tumeurs inflammatoires rétro-orbitaires. Habituellement, les 1gG4 sont la sous-classe d’'IgG la
moins représentée (<5%). Elles ne peuvent activer le complément, ni former de complexe immun,
mais ont une activité anti-inflammatoire [59].

L’lgG4 est dépendant d’une réponse dite T helper 2 (Th2), par analogie la FRP pourrait

étre considérée comme étant une réponse Th2[59, 60] (figure 53).
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Figure 53 : la réaction immunitaire impliquant les Th2 aboutissant a la formation de la fibrose

Dans notre série, 2 patients avaient des antécédents de thyroidite de Riedel, soit (10%).

1.4. Le modele génétique :

Hatsiopoulou [61] a décrit I'existence d’une FRP dans une fratrie de deux hommes. Cette

observation, qui montre I'existence d’une FRP familiale, autorise a penser qu’un facteur
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génétique pourrait étre impliqué dans la genése de la FRP. Plusieurs cas de FRP ont été observés
chez des patients HLA B27 sans spondylarthrite (SPA). L’association de FRP avec une SPA est trés
rare, neuf cas seulement sont retrouvés dans la littérature [62, 63]. La SPA étant liée au
phénotype HLA B27, les auteurs ont recherché la possibilité d’une prédisposition génétique liée a
ce phénotype [62, 64].

Sur ce sujet, plusieurs études contradictoires, il existe d’ailleurs des cas de FRP associés a
des spondylarthrites HLA B27 négatives. De plus, la fréquence exacte de I'antigéne HLA B27 au
cours des fibroses systémiques n’est pas connue [65].

A ce jour, aucun phénotype particulier n’a fait la preuve de sa responsabilité dans une
prédisposition a la fibrose rétropéritonéale [63].

Dans notre série il n’y a pas eu d’études génétiques sur les patients, mais aucun d’entre
eux n’avait des antécédents familiaux de fibrose rétropéritonéale ni de maladies auto-immunes.

En conclusion,la FRPI est une affection dont I’étiopathogénie reste encore mal connue,
mais les résultats des différentes études suggerent I’association de plusieurs facteurs

pathogéniques pour aboutir au processus de la fibrose.

2. La fibrose rétropéritonéale secondaire :

La fibrose rétropéritonéale secondaire est provoquée par un large éventail de facteurs

étiologiques [66, 67, 68, 69, 70].

2.1. Les médicaments :

La cause la plus fréquente est l'utilisation de certains médicaments, qui comprennent
principalement les dérivés de l'ergot de seigle (le méthysergide, I’ergotamine), mais également
les agonistes dopaminergiques, (le pergolide, méthyldopa), les betas bloquants, I’hydralazine et
certains analgésiques [43, 69, 71, 72].

Cependant leur rble causal est encore controversé. Le méthysergide et les autres dérivés
de I'ergot de seigle peuvent provoquer des réactions fibrotiques qui affectent non seulement le

rétropéritoine, mais aussi le péricarde, la pléevre, et les poumons [73].
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Le mécanisme physiopathologique demeure mal connu, mais il semble que le
méthysergide agit comme un antagoniste sérotoninergique augmentant ainsi la sérotonine
endogéne par levée de rétrocontrole. Néanmoins, la théorie la plus admise est immunologique,
le méthysergide agirait comme une hapténe déclenchant une réaction d’hypersensibilité ou une
réaction auto-immune a I’origine de la FRP [68].

L’enquéte étiologique dans notre série a identifié sept patients hypertendus et qui étaient

sous inhibiteurs calciques. Or,ces médicaments ne sont pas décrits dans la littérature.

2.2. Les FRP péri- anévrysmales :

La physiopathologie des fibroses périanévrysmales est mal connue. Certains en font une
réaction immuno-allergique aux composants de la plaque d’athérome ou au thrombus
endoluminal [74,75] ; pour d’autres, le role irritatif de I’anévrisme n’est pas négligeable [76,77].
Enfin, I’hypothése d’une réaction secondaire a une extravasation méme minime de sang autour
de I'anévrysme n’est pas retenue, car il n’a pas été trouvé d’hémosidérine dans les prélevements
histologiques.

Quel que soit 'origine et les mécanismes pathogéniques aboutissant aux remaniements
inflammatoires de I’anévrisme, ces derniers s’étendent de maniere centrifuge vers I’adventice,

les tissus péri vasculaires, et enfin les tissus rétropéritonéaux.

2.3. Lecancer:

La fibrose rétropéritonéale peut étre le résultat d’une réaction inflammatoire expansive
en réponse a la présence de cellules malignes au niveau de I’espace rétropéritonéal. Ces cellules
sontprincipalement secondaires au carcinome de la prostate, du sein, et du cblon, ainsi qu’au
cancer du col utérin [78].

La réaction fibreuse est d’intensité variable. Le diagnostic anatomopathologique est
parfois difficile parce que la fibrose peut masquer les cellules néoplasiques, en particulier
lorsque le cancer primitif n’est pas connu. Dans ces cas, la FRP peut étre prise pour une fibrose

idiopathique [78,79].
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Les tumeurs carcinoides peuvent induire une fibrose rétropéritonéale sans métastases au
rétropéritoine, probablement a travers la sérotonine ou par la libération de facteurs de
croissance. En effet, par son mécanisme de vasoconstriction prolongée avec des exsudats riches
en protéines qui en découlent dans I’espace extravasculaire, la sérotonine semble étre a I'origine
de la fibrose de ces espaces extravasculaires dont fait partie I’espace rétropéritonéal [78].

Dans notre étude, figure un cas de FRP néoplasique secondaire a une tumeur gastrique

chez un patient déja traité pour cancer colique.

2.4. Les infections :

Lorsqu’elle est secondaire a des infections, la fibrose rétropéritonéale est habituellement
causée par la propagation locale d'une infection contigué comme par exemple, la colonne
vertébrale ou paravertébrale et 'abcés chez les patients atteints de tuberculose [80]. En effet, a
partir du foyer infectieux se produirait une lymphangite des canaux para aortiques avec
exsudations riches en protéines aboutissant a une FRP.

Dans notre étude, aucun cas de FRP secondaire a une infection n’a été rapporté.

2.5. L’irradiation :

La radiothérapie peut également entrainer une fibrose rétropéritonéale a cause des effets
sclérosants des rayonnements ; dans de tels cas, la fibrose rétropéritonéale est généralement
limitée a la région cible [66].

Le mécanisme physiopathologique exact reste encore mal connu. Cependant, il a été
démontré que l'irradiation des tissus conduit a la différenciation prématurée des fibroblastes, ce
qui se traduit par une augmentation de la production du collagene [81].

Aucun cas de FRP avec antécédents de radiothérapie n’a été identifié dans notre série.

2.6. Autres:

Ce sont les cas de fibrose rétropéritonéale secondaire a :
e L’exposition a 'amiante [82,83]. Dans la littérature les auteurs suggérent que le

mécanisme physiopathologique est compatible avec une pathologie de nature
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asbestosique : d’une part il a été retrouvé des fibres d’amiante dans les tissus
péritonéaux et mésentériques; d’autre part, expérimentalement, les fibres
d’amiante entrainent des fibroses dans le péritoine. Enfin, chez I'homme le
transfert des fibres des poumons vers les sites extra-pulmonaires par voie
lymphatique a été décrit [26].

e Les traumatismes en particulier de 'uretere [1].

e La chirurgie abdominale ou rétropéritonéale.

Six de nos malades, avaient des antécédents de chirurgie abdominale ou rétropéritnéale.

IV. Clinique:

La progression de la fibrose est lente. Ainsi, en I’absence de compression des structures

adjacentes, certaines FRP restent asymptomatiques, et sont découvertes fortuitement lors
d’'unexamen d’imagerie prescrit pour un autre motif [13].

Les manifestations cliniques de la FRP sont trés variables, rendant souvent le diagnostic
difficile.

La fibrose rétropéritonéale est caractérisée par une phase initiale au cours de laquelle les
symptomes proviennent du processus inflammatoire, et par un stade tardif ol la symptomatologie
est dominée par l'uropathie obstructive, et I'insuffisance rénale qui peut en résulter.

Le mode d’installation des symptomes est habituellement insidieux; beaucoup plus

rarement, il peut y avoir des manifestations aigues.

1. Délai diagnostique :

La durée moyenne entre les premiers symptomes et la premiere consultation est environ

de 04 mois.
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Fibrose rétropéritonéale a propos de 20 cas et revue de la littérature

Dans I'étude de DELUCA et TERRONE [29] (figure 54), le diagnostic est posé avant 02
mois chez 39% des patients et avant 06 mois chez 61 % des patients.

Dans la série de LEPOR et WALSH [7], le diagnostic est fait avant 02 mois chez 36% des
patients et avant 06 mois chez 81 % des patients.

Chez BAKER [5], le diagnhostic est posé avant 03 mois dans plus de 90 % des cas.
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Figure 54:Délai diagnostic de la FRP dans la série de Deluca et Terrone.

Dans notre série, la durée moyenne entre I'apparition des premiers symptomes et le

diagnostic de la maladie était de 09 mois et demi.

2. L ‘interrogatoire :

C’est une étape primordiale dans la définition du caractere idiopathique ou secondaire de

la FRP.
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Ainsi, on doit rechercher :

Des facteurs de risques cardio-vasculaires a type de tabagisme, d’HTA, de
diabete, d’hypercholestérolémie...

Des antécédents personnels ou familiaux de vascularite, ou de maladie de
systeme.

Des antécédents personnels d’une maladie inflammatoire.

Des antécédents de chirurgie abdominale ou rétropéritonéale.

Une pathologie néoplasique ou une notion de radiothérapie.

Une notion de prise médicamenteuse (méthysergide, méthyldopa, bétabloquants,
Ergotamine...)

Une exposition a I’amiante.

Dans notre série, parmi nos 20 malades :

8 étaient tabagiques, soit (40%).

7 étaient hypertendus, soit (35%).

7 étaient sous inhibiteurs calciques, soit (35%).

6 avaient des antécédents de chirurgie abdominale ou rétropéritonéale, soit (30%).
3 avaient des antécédents de coliques néphrétiques a répétition, soit (15%).

2 avaient un antécédent de thyroidite de Riedel, soit (10%).

2 étaient diabétiques, soit (10%)

1 avait un antécédent de maladie athéromateuse, soit (5%)

1 avait un antécédent de néoplasie, soit (5%)

5 n’avaient pas d’antécédents pathologiques particuliers, soit (25%).
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3. Les signes fonctionnels [2,4,5,7,13,27,29,39,40,84,85,86,87,88] :

3.1. Les signes généraux :

L’altération de I’état général est un symptome fréquemment observé dans la fibrose
rétropéritonéale [2,4,5].

On peut retrouver aussi un amaigrissement dans 15 a 39 % des cas, une anorexie et
parfois un fébricule dans 10 a 19 % des cas [5,89,90,91].

Dans notre série, I'altération de I'état général est retrouvée chez 8 patients, soit (40%) et la

fievre chez 3 patients, soit (15%) ce qui est compatible avec les données rapportées dans la littérature.
p , q p pp

3.2. Ladouleur:
La douleur représente le symptome inaugural le plus fréquent, elle est retrouvée dans
80% des cas [89].
Elle est de localisation variable, le plus souvent lombo-sacrée. Elle peut étreplus
antérieure ou latérale au niveau des flancs, voire mémetesticulaire.
Au stade d’obstruction urétérale, la douleur peut se manifester par des coliques
néphrétiques [5].
Toutefois, elle est en général de type inflammatoire a type de pesanteur lombaire, avec
irradiation vers la paroi abdominale antérieure ou la région inguinoscrotale[89].
Dans une série incluant 204 patients [38]:
e 66,3% des patients avaient des douleurs dorsolombaires.
e 66,3% au niveau des flancs.
e 25% au niveau de la région ombilicale.
e 27,3% d’entre eux avaient des irradiations vers la région pelvienne.

e 20,3% vers la région inguino-scrotale et la racine des cuisse.

Dans notre série, la douleur était présente chez dix-huit patients, soit (90%) ; elle était le

plus souventa type de lombalgies (tableau Il1).
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Tableaulll : Les différentes localisations de la douleur dans notre série

Topographie de la douleur Nombre de patients Pourcentage
Lombaire 12 66 %
Abdominale 3 17 %
Au niveau du flanc 2 11%
Au niveau de la racine des cuisses 1 6 %

3.3. Les Signes urologigues :

Les signes urologiques sont souvent tardifs. Ills sont secondaires a la

compressionurétérale par la fibrose.

a. L’anurie :

L'anurie peut étre révélatrice de la FRP dans 10% des cas [89].Elle est habituellement
brutale, sans rapport avec I’étendue de la fibrose [92]. Cette obstruction semble étre plus liée a
I',edéme qu’a la fibrose elle-méme, puisqu’elle disparait précocement apres la mise en route
d’une corticothérapie. Elle est parfois intermittente définissant alors I'anurie a éclipse
caractéristique de la FRP.

Dans notre série, deux cas d’anurie ont été rapportés, soit (10%). Nos résultats restent

tres proches de ceux décrits dans la littérature.

b. L’hématurie macroscopique :

L’hématurie macroscopique est secondaire a une hypertension veineuse lorsque la fibrose
comprime la veine rénale, surtout gauche qui est plus longue [88].
Elle est présente dans 0 a 25% des cas [4,88].

Dans notre série, un seul cas d’hématurie macroscopique a été rapporté, soit (5%).

c. Autres:
- Le syndrome polyuro-polydipsique(diabéte insipide) peut révéler une FRP [86].
- Les bralures mictionnelles et la pollakiurie sont généralement secondaires a I'infection

urinaire elle-méme favorisée par I'oligurie [87].
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Dans une série de 77 patients : 2 patients avaient présentés une dysurie et 1 patient avait

présenté un syndrome polyuro-polydipsique [90].

- L’hydrocele
Dans notre série, Cinq malades avaient rapporté une notion de dysurie, soit (25%) et

quatre la notion de pollakiurie, soit (20%).

3.4. Les signes digestifs :

Les troubles digestifs sonttrés variés, mais en regle indépendants d’éventuelles
compressions du tube digestif.

Les signes rapportés sont surtout fonctionnels a type de nausées,pyrosis et
vomissements, avec parfois sensation de mauvais golt dans la bouche. Ces signes sont liés a
I’hyperurémie de I'insuffisance rénale [5,29].

En effet, dans la série de DECLERCQ ET MAZEMAN [93], il existe un parallélisme entre ces
troubles digestifs et I’altération de la fonction rénale.

Les troubles du transit a type de coliques, de constipation peuvent se rencontrer dans le
cadre d’une ischémie mésentérique (par compression de l'artére mésentérique inférieure) ou
d’une extension de la fibrose au rectum, et de facon exceptionnelle au péritoine [49].

Dans notre série, les troubles digestifs ont été signalés dans trois cas, soit (15%), avec

deux cas de vomissements et de diarrhées liquidiennes, et un seul cas de constipation.

3.5. Autres manifestations :

D’autres manifestations cliniques extrémement polymorphes sont possibles. Citons par
exemple chez I’homme un priapisme, une anéjaculation par compression des fibres
sympathiques péri-aortiques ou encore une dysfonction érectile avec diminution de laLibido [87].

L’atteinte du pédicule hépatique peut étreresponsable d’ictéere associé ou non a une
hypertension portale.

De plus I'extension médiastinale de la fibrose peut se traduire cliniquement par un
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syndrome cave supérieur, une compression trachéo-bronchique, une obstruction
cesophagienne, des épanchements pleuraux ou une insuffisance cardiaque. Un déficit moteur
par compression nerveuse crurale a été également rapporté dans la littérature[87,88,89].

Ces symptomes n’étaient pas fréquents dans notre série. Une seule patiente avait un

ictére associé a une hypertension portale dans le cadre d’une fibrose systémique.

4, Les signes physiques [4,5,7,13,29,38,40,84,85,86,87,88]I:

L’examen clinique est souvent peu informatif. Les signes retrouvés n’ont aucune
spécificité, et sont I'expression des conséquences de I’évolution de la FRP (tableau IV et V).

La palpation des aires ganglionnaires doit étre systématique.

4.1. Les signes veineux :

La compression de la veine cave inférieure est généralement peu symptomatique, du fait
du développement rapide d’une circulation collatérale de suppléance. Toutefois la présentation
clinique n’est pas spécifique [94].

Les signes veineux sont a type de :

- thrombophlébites des membres ;
- oedemes ou varices des membres inférieurs ;
- hydrocele chez I’homme ;

- parfois des poussées hémorroidaires

Parfois, la thrombose de la veine cave peut rester asymptomatique, en particulier quand
elle n’est pas occlusive

Dans notre série, cinqg de nos patients avaient des signes veineux répartis comme suit :
un seul cas de thrombophlébite du membre inférieur, un cas d’hydrocele et trois cas d’cedemes

des membres inférieurs.
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4.2. Les signes artériels :

Les signes artériels sont représentés par :

- L’hypertension artérielle (HTA) : elle est présente selon les séries dans 17 a 50% des
cas [13]. Elle peut étreune manifestation révélatrice de la maladie, soit par
compression de I'artére rénale, soit consécutive a I'insuffisance rénale. Elle
disparait dans 50% des cas apres levée de I'obstruction urétérale (normalisation de
la fonction rénale) ou de la sténose des artéres rénales.

- Les claudications intermittentes des membres inférieurs : présentes dans environ
3% des cas par engainement des artéres iliaques, au maximum, on observe une
ischémie du pied [91].

- Une diminution des pouls périphériques.

Dans notre série, six patients, soit (30%) avaient présentés une HTA, et un patient soit
(5%) avait une diminution des poules périphériques.

Les résultats de notre étude restent trés proches de ceux rapportés dans la littérature.
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Tableau IV : Présentation clinique de la fibrose rétropéritonéale

Habituelle

Occasionnelle

Rare

Stade initial
e Douleurs dorsolombaires
e Douleurs des flancs
e Douleurs abdominales
e Troubles du transit digestif
e SymptOmes et signes
généraux
-Fiévre
-Baisse de I'état général

e Nausées et vomissements
e Douleurs testiculaires
e Nycthurie
¢ Oligo-anurie
e Symptomes et signes
généraux :
- Malaise
- Perte pondérale
- Asthénie

(Edemes des membres
inférieurs

Claudications intermittentes
Livedo

Phénomene de Raynaud
Polyurie

Hématurie

Diabete insipide néphrogene
Syndrome néphrotique

Stade avancé

- Douleurs abdomino-
pelviennes

- Anurie

- Hypertension artérielle

- Anorexie, nausée,
vomissement

- Amaigrissement

- Altération considérable de
I’état général

- Masse abdominale

- Masse pelvienne

- Ischémie des membres
inférieurs

- (Edéme des membres
inférieurs

Thrombose de la veine
cave/iliocave

Varices

Masse testiculaire
Ischémie testiculaire
Hydroceéle

Impuissance

Ictére

Hypertension portale
Rectorragies

Syndrome de la veine cave
supérieure

Toux irritative
Hémoptysie
Epanchement pleural ou
péricardique
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TableauV : Les signes cliniques de la FRP dans notre série et dans la littérature

Lepor | Baker Le Deluca | Vivas | Kaaroud Lugosi
- Garroustre Notre
Etude clinique 1979 1988 Guyader 1998 2000 2005 2012 [84] 2013 série
[7] [5] 1992 [6] [29] [90] [88] [85]

Nombre d

ombre de 70 60 31 13 30 15 14 18 20
patients
Douleurs 81% 68% 71% 85% 100% 100% 78.5% 93% 90%
Amaigrissement 39% 38% 29% 15% | ————- 60% 42.8% 55.5% | 40%
Oligo-anurie 10% 16% 19% 15% | ————- 6.7% | -————- 66.6% 10%
Hématurie | —————- 2% | ----—= | -=———- 3% | --——— | -——-——— | -————- 5%
H tensi

ypertension 47% | —————- 45% 31% | ————em 33% | e | —mmmee 30%
artérielle
Oedemes des
membres 9% 10% 32% 15% | -————- 6.7% 21.4% 16.6% | 15%
inférieurs

En conclusion :La symptomatologie clinique de la FRP peut étre riche et variée, mais non

spécifique égarant d’ailleurs bien souvent le diagnostic. L’examen est en général pauvre.

Les résultats de notre étude clinique restent tres proches de ceux décrits dans la littérature.

V. Biologie :

L’exploration biologique de la FRP, met en évidence un syndrome inflammatoire associé a
une altération de la fonction rénale [13].

Le bilan biologique initial comporte la vitesse de sédimentation (VS), le taux de protéine
C-réactive (CRP), le taux de fibrinogene, la fonction rénale et la réalisation d’un hémogramme.
La valeur de ces données doit étre consignée, et servira de référence pour la surveillance de
I’évolution de la maladie sous traitement.

Le syndrome inflammatoire apparait isolé avant que [I'obstruction urétérale et
I'insuffisance rénale n’aient de répercussion biologique [1,13, 89].

Notre étude nous a permis de confirmé le caractére inflammatoire de cette affection, qui

est toujours présent parfois méme avant l'installation de I’obstruction urétérale.
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1. Le syndrome inflammatoire biologique :

1.1. La vitesse de sédimentation (VS) :

C’est un bon marqueur de I'inflammation.

LA VS est accélérée de maniere quasi constante, et supérieure a 30 mm la premiére heure
dans 48 a 100% des cas selon les séries (tableau VI) [1,13].

Elle permet I’évaluation de I'efficacité du traitement, de déceler d’éventuelles rechutes, et
de décider de I’arrét ou de la reprise de la corticothérapie.

Dans notre étude, tous les patients ayant bénéficié d’un bilan biologique, présentaient un

syndrome inflammatoire.

Tableau VI: Résultats de la VS dans notre série par rapport aux données de la littérature

Deluca Barbalias Declercq Baker Lepor L.
Notre série
[29] [28] [931] [5] [71

N

ombre de 13 21 15 60 70 20
patients
N

ombre de 13 21 10 44 17 9
VS réalisé
VS>30mm

. 100% 48% 90% 84% 94% 100
(1&re heure)

Les résultats de notre étude restent tres proches de ceux décrits dans la littérature.

1.2. Laprotéine C-réactive (CRP) :

La CRP est un marqueur précoce, sensible et spécifique de la réaction inflammatoire,
augmentant proportionnellement a son intensité.

Elle apparait dans les six heures suivant I'inflammation aigué. Son taux augmente et est
maximal apres deux jours. Il peut baisser en moins de 6 heures lorsque la source de
I'inflammation a été éradiquée.

La CRP est élevée dans 80 a 100% des cas [13].
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Dans notre série, dix-sept patients avaient bénéficié d’'un dosage de la CRP, soit (85%), et
avaient tous une CRP augmentée avec une valeur moyenne de 52,66 mm la 1¢re heure pour des
extrémes allant de 20 mg/l a 120mg/I.

Nos résultats restent trés proches de ceux de la littérature.

1.3. La numération de la formule sanguine (NFS) :

Elle révéle une anémie inflammatoire souvent modérée. Elle est présente dans 46 a 67%
des cas, et est la conséquence d’une carence martiale [28,29]. En effet, le syndrome
inflammatoire provoque une baisse du relargage de fer des macrophages, et une baisse de la
réabsorption de ce dernier au niveau des entérocytes. Ainsi, le fer disponible pour
I'érythropoiese baisse provoquant I'anémie.

L’anémie dans les FRP est aggravée dans les stades tardifs par l'insuffisance rénale
chronique et peut s’accompagner d’une hyperleucocytose [28,29].

Dans notre série, cinq patients, soit (25%) avaient une anémie inflammatoire. Néanmoins Une
hyperleucocytose a prédominance polynucléaires neutrophiles (PNN) a été notée dans 4 cas, soit
(20%), avec une moyenne de 13453 éléments/mm3 et une thrombopénie a été retrouvée chez un

malade.

1.4. L’électrophoreése des protéines sériques :

Elle montre une hyper alpha 2 globuline (protéine sérique intervenant essentiellement
dans les réactions inflammatoires) et une hypergammaglobulinémie avec parfois une inversion
du rapport albumine/globuline [28,29,89,93].

Il est possible d’observer une hypergammaglobulinémie avec individualisation d’une
immunoglobuline monoclonale [89].

L'EPP a été réalisé chez 4 patients (20%), et avait objectivé une légére hyperbéta 1

globulinémie dans 1 cas, un profil normal dans 2 cas et 1 profil atypique dans 1 cas.

-108 -



2. La fonction rénale :

La créatininémie permet de dépister une insuffisance rénale dont le mécanisme peut étre
obstructif, mais aussi vasculaire en cas de compression de |’artére rénale.

Le dosage de la créatininémie, de l'urémie et de la kaliémie permet d'apprécier le
caractére urgent d'un drainage de la voie excrétrice et /ou d'une épuration extrarénale.En outre,
ce dosage chez les malades permet également de faire le suivi de la fonction rénale aprés la
levée d’obstacle par drainage urinaire [13].

L’altération de la fonction rénale biologique est retrouvée dans 62% a 92% des cas [7,29].

La présence d’'une protéinurie ou d’'une hématurie microscopique est plus rare,
néanmoins, elle doit faire rechercher une thrombose par compression de la veine rénale par la
plaque de fibrose [29].

L’examen cytobactériologique des urines (ECBU) révele une pyurie asymptomatique dans
plus de 6% des cas [13,89].

Dans notre série, une insuffisance rénale a été retrouvée chez quinze de nos patients,
soit (75%) avecune moyenne de la créatininémie de 37,14mg/| pour des extrémes allant de 9
mg/l a 73,81 mg/Il. De plus quatre cas de protéinurie ont été notés, soit (20%), deux cas avaient
un ECBU positif, soit (10%). Aussi, une hyperkaliémie a été retrouvée chez trois malade, soit
(15%).

Les résultats de notre étude restent trés proches de ceux de la littérature.

3. Autres Explorations biologiques:

Des marqueurs d’auto-immunité sont fréquemment retrouvés, notamment les anticorps
Anti-nucléaires (AAN) (60%), ou encore des facteurs rhumatoides, des anticorps anti-
muscle lisse et des anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires neutrophiles (ANCA) [1].

Cependant leur incidence est mal évaluée et leur implication thérapeutique est discutée.
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Compte tenu de la présence fréqguente de thyroidite auto-immune avec la FRP, certains
auteurs recommandent la recherche d'anticorps dirigés contre la thyroide et la thyroglobuline [1].
La présence d'AG d'histocompatibilité type HLA B27 et un test de Coombs positif ont été
décrits [89].
Une hypertriglycéridémie et une cholestase ont été également rapportées [13].
- Dans notre série, Un dosage du taux d’antigene carcino-embryonnaire (ACE) a été
réalisé chez un seul patient et est revenu normal
- La recherche des anticorps antinucléaires (ANA) a été faite chez un seul malade et
a été positive.
- La recherche des anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires neutrophiles

(ANCA) a été réalisée chez un seul malade et a été positive.

VI. Imagerie :

L’examen clinique et le bilan biologique restent indispensables, mais sont souvent peu
productifs pour établir le diagnostic de FRP.

L’'imagerie occupe une place clé dans la démarche diagnostique de la FRP, et va permettre
de mettre en évidence la plaque, d’évaluer son extension et son retentissement rénal et

vasculaire, et enfin d’orienter les biopsies pour le diagnostic positif.

1. L’échographie abdominale [9]:

C’est la technique la moins invasive et la plus simple pour évoquer le diagnostic. C’est
généralement le premier examen demandé devant une insuffisance rénale obstructive, du fait de
son caractére anodin et de sa facilité d’utilisation [89,99].

Elle permet de visualiser la dilatation des voies excrétrices et de juger de I’état du
parenchyme rénal. Parfois elle permet de retrouver la plaque de fibrose, qui apparait sous forme

d’'une masse hypoéchogene, homogéne, aux contours réguliers ou irréguliers, s’étendant en nappes
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autour de I'aorte et de la VCI sur une hauteur variable, généralement jusqu’a la bifurcation aortique.
La VCI apparait souvent laminée, ou parfois elle est non identifiable (figure 55).

L’échographie permet aussi d’explorer la cavité abdominale a la recherche d’un
anévrysme abdominaleou des adénopathies lombo-aortiques, et de guider les ponctions
biopsiques et les néphrostomies percutanées (figure 56).

Néanmoins, I’échographie présente des limites, a savoir :

- La difficulté de mettre en évidence les petites plaques fibreuses surtout au stade initial.
- La limitation de la vision en présence de gaz digestifs.

- L'incapacité de déterminer le caractére bénin ou malin d’une lésion.

Dans notre série I’échographie abdominale a été réalisé chez 17 de nos patients, soit
(85%). Cet examen avait retrouvé une urétérhydronéphrose (UHN) dans 16 cas, dont 11 cas de
bilatéralité et 5 cas d’unilatéralité. Cependant, la présence d’'une masse rétropéritonéale hypoéchogene

entourant I’'aorte et la veine cave inférieure n’était retrouvée que dans 3 cas, soit (15%).

REIN D
BASSINET_

Figure 55 :Aspect échographique de la fibrose rétropéritonéale : halo périaortique trés
hypoéchogéne, associée a une dilatation des cavités rénales [96]
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Figure 56 : Coupe échographique transversale et longitudinale montrant un anévrisme de |’aorte
abdominale entouré d’une plaque de FRP.

2. La Tomodensitométrie (TDM) [9, 13, 49, 68, 93,971:

C’est I’examen de choix ou le « gold-standard » pour le diagnostic de la FRP [9].

La TDM permet la visualisation directe de la plaque fibreuse en précisant la topographie
exacte et les rapports avec les structures adjacentes, en particulier avec les uretéres et les gros
vaisseaux abdominaux. Elle participe également au diagnostic étiologique [9].

Récemment, une classification de la fibrose a été proposée selon son extension

(tableauVIl) [98].
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2.1. Principe et technique [9] :

La tomodensitométrie est une technique d'imagerie médicale qui consiste a mesurer
I'absorption des rayons X par les tissus, pour permettre la reconstruction des images en 2D ou
3D des structures anatomiques.

L’examen comporte des coupes sans injection de produit de contraste iodé, étudiant ainsi
I’ensemble du rétropéritoine depuis les reins aux sacro-iliaques et d’autres coupes apres
injection de produit de contraste centrée sur la zone pathologique.

Cette exploration peut étre terminée par les clichés d’urographie intraveineuse (UIV) pour

apprécier la sécrétion rénale et visualiser les ureteres.

2.2. Résultats :

La plaque de fibrose apparait typiqguement comme une masse en situation pré
rachidienne, localisée en avant des gros vaisseaux et principalement l'aorte, de densité
tissulaire, a limite antérieure nette, rectiligne ou convexe. Elle englobe les faces latérales des

gros vaisseaux dont elle efface les contours (figure 57) [9]

Figure 57 :Coupe scannographique, sans injection du produit de contraste, montrant une masse
rétropéritonéale étendue entre L3 et L5 englobant les gros vaisseaux et les deux ureteres.

Souvent, la plaque s'étend latéralement pour venir au contact des muscles psoas.
L'uretere est attiré vers la plague voire méme englobé dans celle-ci ou simplement accolé aux

dépends de sa face postérieure.

-113 -



La plaque fibreuse est en général centrée en L4-L5-S1 mais peut s'étendre en haut vers
les pédicules rénaux et en bas vers le promontoire. Elle émet fréquemment des prolongements
opaques linéaires, latéralement vers les ureteres ou en haut le long du fascia pararénal antérieur
en I’épaississant (figure 58). Elle peut aussi envelopper les reins [9,68].

Aprés injection du produit de contraste iodé, le degré de rehaussement permet
d'apprécier le stade évolutif de la plaque, ainsi une augmentation importante de la densité de la
plaque traduit le caractere inflammatoire du processus fibreux [68]. L'injection de produit de
contraste permet également l'opacification des gros vaisseaux. L'aorte reste toujours identifiable,
sa paroi est souvent épaissie, athéromateuse et calcifiée La VCI est souvent mal visualisée au sein de
la plague; elle est parfois thrombosée en amont et/ou en aval de la plaque [9,68].

La TDM joue un role important dans le diagnostic des FRP péri anévrysmales, en
appréciant les différents caractéres morphologiques, ainsi que le retentissement sur le rein.
Dans la plupart des cas, la plaque fibreuse se présente comme une plage de densité tissulaire,
homogene, bordant l'aorte (principalement ses faces antérieures et latérales) avec des bords
réguliers ou irréguliers, et une épaisseur variable en rapport avec l'oblitération des vaisseaux de
I'espace rétropéritonéal. Apres injection de produit de contraste, la plaque se rehausse de facon
variable en fonction de son caractere inflammatoire ou non. Il est trés important de préciser
I'existence d'un tel processus inflammatoire périanévrysmal, car ces derniers, en raison de leurs
adhérences avec les structures adjacentes a la plaque fibreuse, présentent une mortalité
opératoire plus importante et nécessitent une technique chirurgicale plus spécialisée. Certains
auteurs préconisent une corticothérapie préopératoire pour diminuer la composante inflammatoire,
et faciliter la dissection chirurgicale pour réduire les risques postopératoires [9,68].

La TDM permet également d'identifier les fibroses rétropéritonéales bénignes (FRPB) par

périartérite en montrant une plaque fibreuse autour de l'aorte et des vaisseaux iliaques.
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Figure 58 : Coupe scannographigue montrant une masse tissulairerétropéritonéale en avant du
corps vertébral de L5 responsable d’une urétéro-hydronéphrose bilatérale plus importante a
gauche avec un parenchyme aminci.

La TDM permet aussi de rechercher une néoplasie intra abdominale ou rétropéritonéale,
et des adénopathies lombo-aortiques orientant vers le diagnostic de fibrose rétropéritonéale
maligne (FRPM) (figure 59). Cependant, d’autres particularités peuvent faire évoquer la FRPM a
savoir la topographie basse de la fibrose et le refoulement antérieur des gros vaisseaux
rétropéritonéaux [100].

Parfois, la TDM permet de retrouver le facteur déclenchant : collection rétropéritonéale
(urohématome), affection inflammatoire, ou infection de voisinage [9].

Les fibroses rétropéritonéales secondaires (post médicamenteuses, post radiques, ou
apres agression du rétropéritoine) ont le méme aspect que les fibroses primitives [9].

L’intérét supplémentaire de la TDM est de pouvoir guider les biopsies afin de confirmer le
diagnostic, avant de démarrer le traitement [9].

Enfin, la TDM est utilisée pour la surveillance de I'évolution de la plaque fibreuse sous

traitement.
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Figure 59: Aspect scannographique d’une fibrose rétropéritonéale maligne se présentant sous
forme de nappe, de densité tissulaire prévertébrale, homogene, bien limitée avec refoulement
antérieur des artéres iliaques [9].

Tableau VII: Classification radiologique de I’extension de la fibrose rétropéritonéale
en TDM ou IRM d’aprés Scheel et al. [98]

Classe Degré d’extension

| Fibrose de densité tissulaire entourant |'aorte sous rénale et/ou les
Classe / vaisseaux iliaques.
Classe // Fibrose de densité tissulaire entourant la veine cave inférieure.

| Extension latérale de I'inflammation et/ou de la fibrose avec compression
Classe /I d’une ou deux uretéres.

| Extension de la fibrose incluant le hile rénal avec compression de I'artére
Classe /V rénal et/ou de la veine rénale.

2.3. Limites [9,68] :

La plupart des contre-indications sont liées a l'injection éventuelle de produit de
contraste iodé.

L’insuffisance rénale représente la premiéere contre-indication a I'injection de ce produit.

Dans notre étude, il y avait des patients qui ont été admis dans un état d’insuffisance

rénale, on avait réalisé la TDM sans injection de produit de contraste, chez eux. Le diagnostic
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positif chez ces patients a été établi, plus tard, en se basant sur les autres éléments : cliniques,
biologiques, radiologiques et histologiques.

Les autres contre-indications sont: [|’allergie connue au produit de contraste, la
grossesse et I'allaitement.

Dans notre série, la TDM a été réalisée chez tous nos patients. Elle nous a permis, non
seulement, d’établir le diagnostic positif de la FRP, mais aussi d’assurer une surveillance aprés
traitement.

Les patients qui ont été admis en insuffisance rénale, ou qui n'ont pas normalisé la
fonction rénale aprés drainage urinaire par sondes double J, ont bénéficié d’une TDM sans
injection de produit de contraste.

Les lésions de fibrose ont été classées selon la classification de Scheel. Elles se
répartissaient de la facon suivante :

- Classe /pour 2 malades soit (10 %).
- Classe // pour 3 malades soit (15%).
- Classe /Il pour 15 malades soit (75%).

- Aucune classe /V.

3. L’imagerie par résonnance magnétique (IRM) [9,13,49,101]:

C’est une technique radiologique non invasive, sans effets secondaires connus et tres
avantagée par rapport au scanner par : I'absence d’irradiation, la visualisation des vaisseaux
sans injection de produit de contraste en cas de contre-indication a ce dernier, mais aussi par sa
possibilité d’obtenir des coupes dans les différents plans permettant ainsi la visualisation
tridimensionnelle de la plaque et ses rapports ( figure 60) [9].

La résonance magnétique nucléaire est une technique en développement depuis une
cinquantaine d'années. Le phénomene physique a été conceptualisé en 1946 par Bloch et Purcell,

prix Nobel de physique en 1952.
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Les premiers développements en Imagerie par Résonance Magnétique datent des années
1973. Les premiéres images chez I'hnomme ont été réalisées en 1979. Aujourd'hui, aprés tant

d’années d'évolution, I'IRM est devenue une technique majeure de l'imagerie médicale moderne.

3.1. Principe et technique :

L'IRM est une technique basée sur I'observation de la résonance magnétique nucléaire
(RMN) des protons de I’eau. En effet, I’eau constitue environ 70% du corps humain et le proton H
est naturellement abondant et trés sensible en RMN [9,101].

L’intensité du signal observé va donc dépendre de la concentration en eau, mais aussi du
temps de relaxation des spins nucléaires. Ainsi on pourra obtenir une image de la répartition en
eau dans le corps du patient.

Le role des agents de contraste va étre de diminuer ce temps de relaxation afin
d’augmenter I'intensité des signaux.

On utilise les séquences de spin écho pondérée en T1 avec un temps d’écho (TE) de 20
ms et un temps de relaxation (TR) de 420 a 950 ms ; et en T2 avec un TE de 100ms environ et

un TR de 2000 a 2200ms.
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Séquence T1 : Plaque de fibrose rétropéritonéale au niveau de la bifurcation aortique.

SER 1-11

Séquence T2 : Plaque de la fibrose rétropéritonéale au niveau de la bifurcation aortique et autour de 'uretére droit.

Figure 60 : Imagerie par résonnance magnétique

On peut réaliser également des séquences spéciales (séquences de flux), des coupes

fines, des coupes axiales, coronales et sagittales [9].

3.2. Résultats :

L'IRM permet de faire la distinction entre une fibrose inflammatoire "active" et une fibrose
mature "ancienne" (figure 61).
e Les FRPB récente avec une importante activité inflammatoire présentent un hyposignal sur
les séquences pondérées en T1 et un hypersignal en séquencespondérées en T2 [103].
e Les FRPB matures ou celles traitées par corticothérapie présentent un hyposignal en

séquences pondérées en T2 [103].
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En revanche, il est difficile de distinguer une FRPB inflammatoire d'une FRPM. En effet,
dans les deux cas, il existe un rehaussement apreés injection de gadolinium et un hypersignal en
T2 (figure 62). Comme en TDM, ce rehaussement prédomine en périphérie [101,102,104].

L'IRM peut également étre utilisée pour le suivi des patients traités par corticothérapie.

Figure 61 : Fibrose rétropéritonéale bénigne, aspect en IRM. Coupe axiale en séquence T1.

H S CR VEI3A

Figure 62 : Imagerie abdominale par résonance magnétique pondérée en T1 rehaussée par
injection de sel de gadolinium d’une FRP avecune gaine fibreuse périvasculaire
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Figure63:Uro-IRM montrant une fibrose rétropéritonéale
avec compression dutiers moyen de l'uretere gauche.

Dans notre série, trois patients avaient bénéficié d’une IRM, soit (15%)

4. L’'urographie intraveineuse (UIV) :

L'UIV a été depuis longtemps I'examen de choix dans le diagnostic et la surveillance de
la FRP [105]. Actuellement, elle a été remplacée par I’échographie et la TDM qui permettent une

meilleure précision diagnostique, et une meilleure évaluation du degré d’obstruction urinaire [9].

4.1. Principe et technique :

L'UIV est un examen radiologique qui permet de fixer sur des clichés minutés, les
différentes phases de I'élimination par les voies urinaires d'un produit de contraste iodé injecté
par voie intraveineuse, permettant ainsi une étude morphologique et fonctionnelle de I'appareil

urinaire [9].
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Le premier temps de I’'UIV est la prise d’un cliché d’abdomen sans préparation couché de
face. Dans le cadre de la FRP, cet examen est souvent peu contributif. Parfois, il peut montrer
des anomalies des contours des muscles psoas ou leur disparition dans les rares cas ou la
plaque de la fibrose déborde latéralement les psoas [9].

Le deuxiéme temps de I'UIV est I'injection de produit de contraste. Cette injection ne peut
se faire qu’en absence de ces contre-indications, a savoir, I'insuffisance rénale, I'allergie au

produit de contraste, la grossesse et I’allaitement chez la femme [9].

4.2. Résultats :

L’UIV objective classiquement un syndrome de stase chronique du haut appareil urinaire
associé a des anomalies urétérales.

Le syndrome obstructif est dans 70 % des cas bilatéral et asymétrique. Parfois, une mutité
rénale unilatérale peut étre retrouvée. Ce syndrome obstructif est rarement unilatéral
[106,107,108].

Parmi les signes urographiques évocateurs de la FRP, on décrit une triade classique mais

néanmoins inconstante (figure 64) [1]:

a. La déviation médiane des ureteres :

C'est le signe le plus précoce a rechercher en urographie. Apparaissant comme trés
évocateur de FRP pour certains, il a été en fait retrouvé chez 6 a 20% des sujets sains lors
d’examens urographiques systématiques. Ainsi, il faut bien retenir que la situation interne des
ureteres ne doit en aucun cas étre retenue comme signe de FRP si elle ne s’accompagne pas de

syndrome obstructif.

b. L’urétéro-hydronéphrose :

Elle est couramment constatée. Elle peut étre unilatérale (20% des cas) ou bilatérale (68%)

et fait généralement suite a I'attraction médiane des uretéres.
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c. Le rétrécissement bilatéral des uretéres :

Il est présent dans les % des cas en regard de L4/L5, revétant un aspect évocateur de
syndrome obstructif bilatéral, asymétrique, siégeant au niveau ou au voisinage du segment
iliaque des uretéres.

Il est généralement d’allure réguliére, centrée et progressive avec une attraction vers la

ligne médiane

Figure64: UIV d’un patient atteint de fibrose rétropéritonéale idiopathique, montrant la triade

classique [1] : -Déviation médiane des ureteres

- Compression extrinseque des uretéres

- Urétérohydronéphrose
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Ainsi, I'UIV est suggestive du diagnostic de FRP dans prés de 50% des cas, mais n'apporte
aucun élément affirmant la bénignité de la FRP [9]. Cet examen reste utile pour la surveillance
apres un traitement médical.

Dans notre série,seulement trois de nos patients ont bénéficié d’une urographie
intraveineuse, soit (15%). Le faible recours a cet examen d’imagerie trouve son explication dans
le caractere récent de notre travail puisque le premier patient n’a été recruté qu’en 2010.

Les résultats étaient comme suit :

- Un cas de dilatation pyélocalicielle bilatérale avec obstruction haute des uretéres,
soit (5%).

- Un cas de dilatation pyélocalicielle unilatérale avec attraction de |'uretere vers la
ligne médiane, soit (5%).

- Un rein muet a droite avec un uretére gauche attiré vers la ligne médiane a été

retrouvé dans chez un seul malade, soit (5%).

5. La pyélographie antérograde et rétrograde [109]:

Classiguement, ces examens sont utiles lorsque I'opacification urétérale est insuffisante
sur I'UIV, ou en cas de contre-indication a une opacification des voies excrétrices par voie

intraveineuse.

5.1. La pyélographie antérograde (figure 65 A) :

Son principe repose sur I'opacification du haut appareil urinaire par ponction directe
percutanée du bassinet. L'opacification aseptique et en pression controlée de cette sonde,
permet de visualiser la voie excrétrice, et de renseigner sur la perméabilité de I'uretére [110].

Actuellement, cette technique est de moins en moins utilisée dans le cadre de la fibrose

rétropéritonéale. En effet, le drainage urinaire est souvent réalisé par montée de sondes doubles J.
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5.2. L’urétéro pyélographie rétrograde (UPR) (figure 65 B et 66):

Il s’agit d’une technique radioendoscopique qui est réalisée en milieuchirurgical. Ainsi,
des contraintes particulieres d’asepsie et de radioprotection sontnécessaires [110].

L’UPR est réalisable sous simpleanesthésie locale de I'urétre, surtout chez la femme. Le
recours a d’autres modalitésd’anesthésie est justifié par les difficultés présumées de I'examen,
ou la nécessitéd’effectuer un geste thérapeutique ou diagnostique complémentaire [111].

L’examen est précédé d’un temps endoscopique explorant I’ensemble de la vessie et
permettant le repérage des deux méats. L’opacification consiste a injecter le produit de
contraste a basse pression et sous controle scopique. L’injection doit étre stoppée des
I’obtention d’une opacification satisfaisante de la voie excrétrice dans sa totalité [109,110].

Un cliché doit étre réalisé 5 minutes aprés retrait du cathéter, pour s’assurer du bon
drainage du produit de contraste [109].

Dans le cadre de la fibrose rétropéritonéale, cet examen n'est souvent effectué qu'en
préopératoire immédiat, afin de visualiser précisément le niveau d'un obstacle urétéral avant la
réalisation d’'une montée de la sonde urétérale double J.

Il s'agit exceptionnellement d'une exploration a visée diagnostique hors d'un contexte
opératoire.

Dans notre série, cet examen n’a été pratiqué chez aucun de nos malades dans un but
diagnostique mais pratiguement tous les patients ont bénéficié de cet examen en per-

opératoire.
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Figure 65 : image d’une pyélographie antérograde et rétrograde [9]

A : Pyélographie antérograde au cours d’une néphrostomie bilatérale par obstruction urétérale
bilatérale en rapport avec une FRP bénigne.

B : Pyélographie rétrograde droite montrant une urétérohydronéphrose en amont d’une
obstruction compléte de 'uretére lombaire.

Figure 66 : Urétéropyélographie rétrograde montrant la compression

extrinseque des deux ureteres [112].
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6. Les explorations angiographiques [107,108,110,113,114,115,116,117]:

Les examens angiographiques sont exceptionnellement indiquésdans un but

diagnostique.

6.1. La cavographie :

Avant l'apparition de la TDM, la cavographie était considérée avec I'UIV comme les
meilleurs examens pour le diagnostic de FRP.

Actuellement, elle est pratiquée dans les cas ol il existe des signes de compression
veineuse ou des manifestations d’'une maladie thromboembolique.

Elle peut montrer un rétrécissement régulier, tubulé et progressif de la VCl dans sa
portion sous rénale déplacée en dedans, s'accompagnant d'une circulation collatérale plus au
moins marquée. Parfois, une occlusion totale est constatée (figure 67) [113].

Elle peut étre pratiquée dans le but de guider la mise en place d’une endoprothése cave

inférieure dans les cas de compression veineuse ou de maladie thromboembolique.

Figure 67 : Image de cavographie montrant une thrombose de la veine cave inférieure
par fibrose aprés chirurgie hépatique [118].
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6.2. L’artériographie :

Elle n’est utile qu’en cas de présence de signes d'ischémie (membres inférieurs, intestin) ou
en cas d'hypertension artérielle rénovasculaire avec une infiltration des sinus rénaux par la fibrose.

Elle peut montrer des sténoses et parfois une hypervascularisation de la plaque.

L'aortoartériographie peut guider des gestes d'angioplastie percutanée, ou la mise en
place d'endoprothése en cas de sténose artérielle hémodynamiquement significative secondaire

a la fibrose [107,117].

7. Autres explorations radiologiques :

7.1. Tomographie avec émission de positons (TEP) au F-18 fluorodésoxyglucose (FDG) ou (Pet-

scan) (figure 68) :

Proposée par Driesken et al. [119], c’'une modalité d'imagerie fonctionnelle bien établie
en oncologie.

Bien que la TEP au 18-FDG ne soit pas utile pour le diagnostic de la fibrose
rétropéritonéale, en raison de sa faible spécificité, elle peut étre considérée comme un moyen
fiable pour I'évaluation de I'activité métabolique de la masse rétropéritonéale.

La TEP au 18-FDG permet également une image du corps entier, révélant ainsi les autres
sites inflammatoires observés dans la fibrosclérose multifocale, et les FRP secondaires aux

processus néoplasiques ou infectieux.
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Figure68 : Pet-Scan objectivant une fibrose médiastinale et
Rétropéritonéale [119]
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7.2. Lascintigraphie au Gallium :

Le principe de la scintigraphie au Gallium est basé sur la fixation du marqueur isotopique
sur les leucocytes au niveau des zones inflammatoires, quelle que soit I'origine de
I'inflammation [118].

Dans la fibrose rétropéritonéale, la scintigraphie montre effectivement une fixation du
marqueur dans le rétropéritoine confirmant le caractére inflammatoire de cette affection [120].

L’intensité de la fixation est le reflet de I'activité inflammatoire au sein de la Iésion [121].

Au stade précoce de la réaction immunologique, il existe une grande richesse cellulaire
qui s’estompe avec la cicatrisation. Cela se traduit en scintigraphie par une hyperfixation au
début. Au stade tardif, la cicatrice fibreuse comporte peu de cellules, par conséquent, on assiste
a une hypofixation du marqueur isotopique [120].

Cet examen permet de préciser si la FRP est au stade inflammatoire, répondant alors
mieux aux traitements immunosuppresseurs et anti-inflammatoires, ou au stade cellulaire
scléreux [120,121].

Ces constatations conduisent certains auteurs a proposer la scintigraphie a visée
pronostique avant de proposer un traitement médical seul ou de I’associer a une chirurgie.

Par ailleurs, dans le cas ou le traitement médical a été retenu, la scintigraphie au gallium

pourrait étre proposée comme élément de suivi de la réponse au traitement.

> Scintigraphie rénale a I'acide 2,3- dimercaptosuccinique (DMSA) :
Elle peut étre proposée afin d’apprécier la fonction séparée de chaque rein, pour poser
I’indication de conservation ou non d’un des deux reins non fonctionnel a I’'UIV, aprés drainage

de la voie excrétrice [120].

En conclusion :
L’imagerie apparait actuellement comme un élément essentiel au diagnostic de la FRP.
Contrairement a [’historique urographie intraveineuse (UIV), et a [I’échographie

abdominale de faible sensibilité et spécificité, le scanner et I'IRM permettent de poser un
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diagnostic de maniere fiable. Bien que I'histologie reste I’examen « absolu » pour le diagnostic
positif et différentiel, les biopsies ne sont utilisées actuellement que pour éliminer des formes
secondaires particulieres (néoplasique ou infectieuse).

En effet La TDM et I'IRM permettent le diagnostic, I’évaluation des complications
obstructives et I'appréciation de I’évolution. La réalisation de I'une ou de I'autre dépendra de la
disponibilité, du caractere irradiant et du risque iatrogénique rénal lié a I'injection de produit de
contraste iodé.

L’'imagerie fonctionnelle (scintigraphie au gallium et la TEP au 18-FDG) semble utile dans
le bilan initial. Bien que la fixation ne recoupe pas systématiguement les données
morphologiques visualisées par le scanner et I'IRM, ni la présence d’un syndrome inflammatoire
biologique, I'imagerie fonctionnelle permet une évaluation de I’extension de la fibrose

systémique, des lésions vasculaires et périvasculaires.

Vil. Anatomopathologie:

Auparavant, le diagnostic histologique n’était pas nécessaire pour la mise en route d’un
traitement médical. Le contexte clinique, les données de I'imagerie et de la biologie suffisaient a
porter le diagnostic.

Le diagnostic histologique impliquait I’exploration chirurgicale et la réalisation de
biopsies multiples dans le méme temps opératoire que 'urétérolyse.

Désormais, la mise en place d’un traitement médicamenteux davantage codifié, I’avancée
des techniques d’imagerie (tomodensitométrie [TDM] / imagerie par résonance magnétique
[IRM]) et du matériel utilisé pour la ponction autorisent a exiger chaque fois qu’elle est possible
une histologie avant la mise en route du traitement, afin de rechercher une cause qui pourrait

éventuellement étre traitée (maladie inflammatoire chronique, néoplasie).
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Fibrose rétropéritonéale a propos de 20 cas et revue de la littérature

1. Macroscopie[1,13,40,79,122,123,124] :

la FRP se présente sous la forme d’une gangue blanchatre de consistance ferme
entourant les vaisseaux (Aorte, arteres iliaques, veine cave inférieure) et les uretéres (figure 69).
Son épaisseur est variable, allant de quelques millimetres a quelques centimeétres. Elle est mal
limitée, le plus souvent sous forme d’'une masse unique adhérente aux structures adjacentes.

La compression du tube digestif ou de la veine porte a été décrite.

Le calibre de la VCI est réduit. Des thromboses responsables d’embolie sont souvent
observées dans sa lumiere.

La sténose aortique est également possible mais rare et peut étre responsable de lésions
ischémiques d’aval.

Les ureteres constamment touchés, attirés vers la ligne médiane par la fibrose, présentent

des plicatures responsables d’une hydronéphrose d’amont et d’une néphrite ascendante.

Figure 69 : La fibrose débute a la hauteur de la bifurcation aortiqgue au niveau de L4-L5.
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2. Histologie [1,7,13,29,40,79,124,125]:

L’aspect histologique de la FRP correspond a celui d’un processus inflammatoire non
spécifique, mais non suppuré (figure70).
Il est en fonction du stade de découverte de la maladie. Certains auteurs ont décrit

trois stades :

2.1. Le stade | (stade précoce, inflammatoire) :

Il est caractérisé par une prolifération fibroblastique associée a un cedeme, a des fibres de

collagene et a un infiltrat inflammatoire composé essentiellement de lymphocytes et de plasmocytes.

2.2. Lestadell :

I comporte un granulome inflammatoire constitué de capillaires nombreux et de
polynucléaires éosinophiles.

Des lymphocytes et des plasmocytes se disposent souvent autour des capillaires.

Certains ont décrit des Iésions de vascularite avec un infiltrat lymphocytaire associé a des

lésions de nécrose fibrinoide dans la paroi des vaisseaux.

2.3. Lestade Il :

Il constitue le stade tardif ou cicatriciel, il est caractérisé par une fibrose dense du tissu
conjonctif dans lequel quelques rares cellules sont visibles (fibroblastes ou cellules
inflammatoires). En complément de I’examen microscopique standard, on a pu mettre en
évidence la présence de c-ANCA, d’IgG etd’ IgA7, ce qui a incité certains auteurs a envisager un

mécanisme autoimmun a I’origine de cette pathologie.

Cette inflammation et la sclérose cicatricielle qui en résulte entrainent des modifications
tissulaires importantes dans les structures qu’elles englobent.

e Les artéres, a partir desquelles semble irradier la sclérose, sont trés souvent lésées.

L’aorte et ses collatérales sont le siege d’une artérite Ilymphoplasmocytaire

accompagnée d’une inflammation de I'adventice. Surtout dans les artérioles, de
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multiples images de vascularites sont constatées: turgescence endothéliale, infiltrat
lymphoplasmocytaire dans la média et I’adventice, parfois une nécrose fibrinoide.

e Les veines, sont considérablement modifiées : fibrose mutilante de leur musculature,
collapsus de leur lumiére parfois thrombosée, a leurs pourtours, des transsudats
abondants attestent d’une stase marquée.

e Les ganglions et les voies lymphatiques : sont le siege d’une lymphostase.

¢ Les nerfs et ganglions sympathiques ne témoignent par contre d’aucune altération
dégénérative patente.

e Les tissus adipeux pénétrés par les travées scléro-inflammatoires, sont le siége d’un
granulome actif riche en macrophages lipidiques.

e Les uretéres sont presque toujours modifiés, ils ne présentent aucune sténose
obstructive caractérisée, mais des fibroses focales dissociant la musculature, et des

infiltrats lymphoplasmocytaires bombant dans le chorion.

Enfin, en amont au contact des dilatations hydronéphrotiques et dans la graisse du hile,

des dépots d’uroproteine acidophiles et PRS positif traduisent presque toujours la présence

d’un foyer d’infiltrat inflammatoire mononucléé sans signe de malignité,
non granulomateux, sans cedéme ni nécrose fibrinoide [13].

-133 -



Dans notre série, L’histologie a été réalisé chez 15 de nos patients, soit (75%), le plus
souvent par voie percutanée radioguidée.

Dans les 15 cas, I’examen histologique de la plaque de fibrose avait montré qu’il
s’agissait d’un tissu fibreux dense riche en fibroblastes et en vaisseaux congestifs, évoquant des

remaniements fibro-inflammatoires non spécifiques.

3. Immuno-histochimie (IHC)[1,2,29,125]:

Elle utilise plusieurs techniques de coloration et de marquage, dans le but d’étudier la
population lymphocytaire et de déterminer la nature exacte des cellules inflammatoires.

L’étude du phénotype des lymphocytesprésentes dans le site inflammatoire par IHC avec
des anticorps CD22 et CD2 montre qu’elles sont de type B (CD22+) dans 60% des cas et de type
T (CD2+) dans 40% des cas. L'IHC révele I'existence en plus des cellules lymphocytaires, des
macrophages en quantité abondante.

En se basant sur la nature des marqueurs leucocytaires utilisés, I'lHC tente de résoudre
certains problémes, dont le mécanisme pathogénique de la FRP. L'IHC peut redresser le
diagnostic de lymphome de bas grade de malignité.

Dans notre série, aucun de nos patients n’avait bénéficié de cet examen.

VIII. Diagnostic différentiel:

1. Diagnostic différentiel clinique [89,126,127]:

Il se pose avec les autres étiologies d’obstruction du haut appareil urinaire :

1.1. Les obstacles urétéraux intrinseques :

Les lithiases en particulier radio-transparentes, les tumeurs de la voie excrétrice, le

syndrome de la jonction pyélo-urétérale, le méga uretere congénital, I'uretére rétrocave, la
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tuberculose, la bilharziose et certaines connectivites comme la granulomatose de Wegener

peuvent simuler le tableau d’une FRP.

1.2. Les compressions extrinseégues :

En fait, ce sont les compressions extrinseques malignes qui posent les problémes
diagnostiques, toutes les localisations tumorales primitives peuvent étre responsables de tel
envahissement en particulier les adénocarcinomes du rein ou les cancers de I’estomac.

La sténose urétérale est plus irréguliére, souvent impossible a franchir en cathétérisme
rétrograde parfois seule une laparotomie exploratrice avec réalisation de biopsies permet
d’établir le diagnostic avec certitude.

Certaines tumeurs bénignes rétropéritonéales peuvent exceptionnellement avoir un

retentissement urétéral par compression extrinseque.

2. Diagnostic différentiel radiologigue [49,105,106,126,127]:

2.1. Les sarcomes rétropéritonéaux :

Par leur position médiane, ces tumeurs se présentent sous la forme d’une masse
circonscrite a développement antérieur souvent responsable d’une dislocation des muscles
psoas et d’une atteinte vertébrale. Cette masse est le plus souvent hypervascularisée,

hétérogéne a contours irréguliers.

2.2. Les adénopathies métastatiques et les lymphomes malins :

Les adénopathies métastatiques d'un cancer pelvien, ou l'extension ganglionnaire sous
diaphragmatique d'un lymphome malin prennent généralement l'aspect de masses nodulaires,
polylobées prétant confusion avec la FRP.

Cependant, plusieurs arguments plaident en faveur d'une atteinte ganglionnaire, a savoir :

o L'atteinte urétérale sténosante est plus rare que dans les FRPB, l'uretére étant le plus

souvent refoulé.
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e La disposition anatomique est souvent différente, se présentant sous forme d’une
masse confluente asymétrique, périaortique ou péricave.

e L'extension en hauteur au-dela du pédicule rénal et le long des pédicules iliaques est
en faveur d'une coulée ganglionnaire; de méme, I'atteinte d'autres aires ganglionnaires
est évocatrice d'un lymphome.

Le meilleur signe concerne la topographie des gros vaisseaux. En effet, les adénopathies, du

fait de leur disposition anatomique, déplacent en avant les gros vaisseaux a l'inverse de la FRPB.

Ces signes, se rencontrent dans 70 % des cas de lymphome non hodgkinien

rétropéritonéal; toutefois, ils ont été décrits dans de rares cas de FRPB [128].

3. Diagnostics différentiels plus rares :

D’autres entités cliniques peuvent poser des problémes de diagnostic différentiel. On cite:
> L’amylose rétropéritonéale ;
> Les hématomes rétropéritonéaux (densité plus élevée, non rehaussés
apresinjection de produit de contraste, en général unilatéraux et survenant dans
des contextes particuliers) ;
> Le cancer de 'utérus dans les localisations pelviennes ;

> Le cancer du pancréas dans les localisations rétropéritonéales hautes

IX. Etiologies :

On distingue les FRP primitives ou idiopathiques et les FRP secondaires (a plusieurs

processus bénins ou a des tumeurs malignes) (tableauVlllet IX) [7,67,129,130,131]
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1. FRP primitives ou idiopathiques [9]:

L’absence d’étiologie évidente conduit au diagnostic de fibrose idiopathique [7]. Les FRP
idiopathiques représentent classiquement les deux tiers de I’ensemble des FRPB. En fait, la mise en
évidence croissante d’une relation avec l’athérome aortique restreint la part des FRPB dites
idiopathiques.

Plusieurs théories s’affrontent quant a I'origine de FRP idiopathique: expression locale
d’une maladie de systeme a médiation immunologique, maladie de collagéne ou vascularite.

L’association d’une FRP idiopathique avec d’autres maladies systémiques a manifestation
fibrosante en dehors du rétropéritoine fait intégrer les FRP idiopathiques dans le cadre de maladies
systémiques multifocale avec perturbation du systeme immunitaire dont I’origine exacte est encore
inconnue [133,134]. Laréponse thérapeutique favorable aux corticoides et aux immunosuppresseurs

serait un élément en faveur. Pour certains, il s’agirait d’une manifestation du collagene [123].

2. FRP secondaires :

2.1. Fibroses rétropéritonéales secondaire a une prise médicamenteuse [67,72,73,97,135,136]:

Cette étiologie représente environ 12 % des FRPB [9]. Les fibroses post médicamenteuses
s’apparentent aux fibroses idiopathiques et ont un aspect histologique sensiblement similaire [123].

De nombreux médicaments ont été mis en cause, notamment le Méthysergide qui est
reconnu depuis 1965 comme responsable de fibrose pleurale et pulmonaire, de fibrose des gros
vaisseaux, de fibrose cardiaque et de FRP [49,89,90].L’arrét du médicament permet en général la
régression des lésions de méme que la reprise provoque une exacerbation des symptomes
[9].Le mécanisme physiopathologique semble étre une réaction immuno-allergique a ce dérivé
de I'ergot de seigle, anciennement utilisé pour le traitement des migraines [137]. Actuellement,
ce médicament est de moins en moins prescrit. D’autres dérivés de I’ergot de seigle sont
incriminés notamment la bromocriptine utilisée dans le traitement de la maladie de PARKINSON

[138,139,140].
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Les autres médicaments suspectés sont les béta-bloquants, la méthyl-dopa,
I’hydralazine, les amphétamines, I’halopéridol, la réserpine et certaines chimiothérapies
anticancéreuses [89].

L’enquéte étiologique dans notre série a identifié sept patients hypertendus et qui étaient

sous inhibiteurs calciques. Or,ces médicaments ne sont pas décrits dans la littérature.

2.2. Fibroses rétropéritonéales secondaire a une agression rétropéritonéale [9] :

Ces formes plus rares regroupent plusieurs étiologies. Il peut s’agir de séquelles de
traumatismes anciens responsables d’urohématomes, d’une intervention chirurgicale ou d’une
radiothérapie lomboaortique dans le cadre des traitements des cancers pelviens.

La FRP peut étre aussi réactionnelle a un foyer inflammatoire ou infectieux de voisinage.

Des cas de FRP ont été rapportés a la suite d’'une innondation barytée sous péritonéale
secondaire a une perforation colique accidentelle au cours d’un lavement baryté [141].

Dans notre série, 6 patients avaient des antécédents de chirurgie abdominale ou

rétropéritonéale, soit (30%).

a. Organisation fibreuse d’un hématome rétropéritonéal [127] :

Les hématomes rétropéritonéaux anciens aussi bien spontanés (trouble de la crase
sanguine, maladie de Rendu-Osler, purpura rhumatoide ...) que post traumatiques (contusion
ou abord direct du rein, ponction biopsie rénale...) peuvent étre a I'origine de FRP.

En effet, au décours des traumatismes du rein, on peut avoir des épanchements parfois
méconnus dans la loge rénale avec formation d’un urohématome et enserrement secondaire de

I'uretére par une gangue scléroinflammatoire.

b. Foyers inflammatoires locaux :

Certaines entéropathies inflammatoires peuvent étre responsables de fibrose
rétropéritonéale en particulier les sigmoidites diverticulaires et la maladie de crohn par

extension du processus au rétropéritoine [89].
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Des affections gynécologiques, en particulier ’endométriose, sont parfois présentes dans
les antécédents de personnes atteintes de FRP sans que la relation de cause a effet soit

totalement prouvée [89,122].

c. Causes infectieuses :

Des infections bactériennes peuvent entrainer une FRP. Les infections urinaires hautes
aigues ou chroniques a bacille Gram négatif, la brucellose, la syphilis, I’histoplasmose [49].

La tuberculose est également pourvoyeuse de FRP lors de la localisation urinaire du
bacille de Koch, il existe au moins un cas de fibrose rétropéritonéale secondaire a une
spondylodiscite tuberculeuse [142].

Certaines infections parasitaires peuvent étre responsables de fibrose. Ainsi, il a été

décrit des fibroses secondaires a des kystes hydatiques, a une actinomycose [142].

d. Irradiation abdominale :

L'association chirurgie pelvienne - radiothérapie majore encore le risque de
complications urétérales vraisemblament par aggravation de I’hypovascularisation du tissu
rétropéritonéal et de la paroi urétérale [89]. La radiothérapie dans le cadre du traitement des
cancers pelviens entraine une fibrose du tissu périurétéral pouvant provoquer une sténose
sévere des uretéres pelviens [143]. Cette sténose peut n’apparaitre que 1 a 3 ans apres la
radiothérapie, elle est aggravée par une ischémie chronique de la paroi urétérale secondaire a
une endartérite oblitérante locale post radique. La dose totale de l'irradiation est directement

proportionnelle a la fréquence de survenue des sténoses radiques [144].

e. Extravasation rétropéritonéale des produits de contraste :

Au cours des pyélographies rétrogrades.

2.3. Fibroses rétropéritonéales périanévrysmales et périvasculaires:

Les fibroses périanévrysmales sont également appelées anévrysmes inflammatoires

correspondant a la periaortitis des anglo-saxons. Elles compliquent de 5 a 10% les anévrysmes
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aortiques [145,146,148]. Pour certains auteurs, il s’agirait de deux maladies différentes mais a
manifestations cliniques et histologiques identiques [147]. Il est en fait probable qu’il s’agisse
d’une entité unique, correspondant a une réaction fibreuse secondaire a un anévrysme
athéromateux. L’origine des fibroses périanévrysmales est malconnue. Pour certains, il s’agit
d’une réaction immunoallergique aux composants de la plaque d’athérome ou au thrombus
endoluminal [147], pour d’autres le rble irritatif de I’anévrysme n’est pas négligeable [76,144].
Enfin, I’hypothése d’une réaction secondaire a une extravasation méme minime de sang autour
de I'anévrysme n’est pas retenue, car il n’a pas été trouvé d’hémosidérine dans les prélevements
histologiques. Dans ce cadre, on peut également citer un cas rapporté par SIMONS et AL [149]de
FRP survenue dans les suites d’un traitement endovasculaire d’'un anévrysme de [’aorte
abdominale sous rénale par endoprothése couverte aorto-iliaque en nitinol.

Les fibroses périvasculaires sont d’individualisation plus récente. En effet, la
prédominance périartérielle des phénomenes inflammatoires fait également évoquer une origine
vasculaire a la FRPB. L’association avec une athéromatose aortique le plus souvent calcifiée est
fréquente et la réaction fibreuse pourrait étre liée a une réponse fibrosante secondaire a la
présence d’une surcharge pariétale par des lipides insolubles, les céroides [134].

Ces lésions de fibrose sont prédominantes ou exclusives autour d’axes artériels

athéromateux et calcifiés [41,79,144].

2.4. Fibroses rétropéritonéales secondaires a une affection maligne:

Elles représentent environ 10 % des FRP [7,67]. Cette forme secondaire est de trés
mauvais pronostic puisque la moyenne de survie des patients atteints de fibrose maligne est de
03 a 06 mois apres le diagnostic [90].

Elle est secondaire a la dissémination métastatique dans le rétropéritoine de petits foyers
de cellules néoplasiques, généralement par voie hématogéne, rarement par voie lymphatique ou
a travers les vaisseaux périurétéraux[150]. Cet envahissement métastatique du tissu

rétropéritonéal s’accompagne en général d’'une importante réaction desmoplastique locale ou il

- 140 -



est difficile habituellement de distinguer les cellules néoplasiques de la fibrose elle-méme. Cette
réaction fibrosante est d’intensité variable [9].
Les cancers primitifs habituellement incriminés sont les tumeurs du sein, du poumon, de

I'utérus, de la prostate, de I’estomac, du colon, du pancréas et le mélanome [4,7,9,89].

Tableau VIII: Les différentes étiologies de la FRP [4]

Idiopathique 70% des cas
Secondaire 30% des cas
e Médicament : -Méthysergide
-Ergotamine
-Méthyldopa
-Hydralazine

-Béta-bloqueurs
e Néoplasie : -Tumeur carcinoide
—-FRP réactionelle a la présence de cellules malignes
e Traumatisme rétropéritonéal : ~-Hémorragie
- Entérite régionale
-Diverticulite perforée
-Appendicite
—-Extravasation urinaire
-Irradiation
-Opération
-latrogéne
e Agents infectieux :  -Infections de tractus urogénital
- Histoplasmose
- Tuberculose
e Divers: - Vascularite
—-Autres maladies systémiques....

- 141 -




Tableau IX : Répartition étiologigues des FRP dans la littérature
(h= nombre des cas de la fibrose rapportés dans la série).

RM BEKE ERIC ET L
ORMO KOEP ET | WAGENKNECH LEGUYADE ¢ UGOS
ND ZUIDEM TET R R VAN Garrostr | ET
1948 1988 BOMME | e 2012 | SACRE
A 1977 HARDY 1981 1992
n n L 2007 n=14 2013
n =481 n =430 n=46
=491 67] [140] =60 61 n=24 [84] n=18
[43] [5] [151] [85]
67,80 86,6
Idiopathiques 69 % 43 % 67 % 60 % 78,50 % 39%
% 0%
1 12,40 6,70
Médicamenteuses 12% 3% 10%
% %
. 6,70
Malignes 7,90 % 11% 11% % 14% | _____ 14,30% | _____
0
Post- 11,10
oste 8 % 15,50% | _____ 450% | _____ | _____
traumatiques %
Maladies
inflammatoires ou | 1,20% | _____ 7% | _____ 4,50 % 20% 7,20 % 16,7 %
infectieuses
Anévrysmes de 33,20
, 1,80% | _____ 85% | _____ | _____ 20% | _____
I’aorte %
Post radiques | _____ | _____ 12 % %

Dans notre série, La FRP a été idiopathique dans chez 14 de nos malades, soit (70%).
Les formes secondaires étaient présentes chez 6 malades, soit (30%) réparties comme suit :
- Trois cas de FRP secondaire a I’athérosclérose, soit (15%).
- Un cas de fibrose rétropéritonéale maligne secondaire a une tumeur gastrique, soit
(5%).
- Un cas de fibrose systémique associant une FRP, une thyroidite de Riedel et une
fibrose hépatique, soit (5%).
- Un cas de FRP secondaire a une thyroidite de Riedel (5%).

Les résultats de notre étude restent trés proches de ceux rapportés dans la littérature.
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X. Traitement :

Les objectifs thérapeutiques sont multiples :

- Traiter les complications obstructives immédiates avec un retentissement
fonctionnel, comme une hydronéphrose unilatérale et/ou bilatérale avec une
insuffisance rénale.

- Diminuer le syndrome inflammatoire.

- Limiter la progression de la fibrose.

Prévenir les récidives.

Le traitement peut étre médical ou chirurgical ou les deux.

Le traitement médical repose sur la corticothérapie essentiellement, récemment le
tamoxiféne et les autres immunosuppresseurs.

Le traitement chirurgical le plus pratiqué est le drainage urinaire par sondes double J, de
moins en moins 'urétérolyse.

Le traitement chirurgical avec sous sans corticothérapie avait été le pilier pour le
traitement des FRP depuis sa description par Ormond en 1948 [12]. Récemment, les indications
de la chirurgie ont changé, avec de nombreux utilisant la chirurgie comme une 2¢me option aprés
un traitement médical échoué, ou chez ceux ayant une contre-indication ou qui refusent de

procéder a une immunosuppression prolongée.

1. le traitement médical :

1.1. Suppression de I’agent causal [1,3,13,140,152] :

Il est indispensable d’arréter tout traitement médicamenteux ayant causé la FRP. La
récupération clinique est généralement spectaculaire avec normalisation de la fonction rénale. La

régression radiologique notamment la déviation des uretéres et l'urétérohydronéphrose peut
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nécessiter plus de temps. Parfois la maladie peut continuer a évoluer nécessitant alors un
traitement spécifique.

Dans notre étude, la cause médicamenteuse n’a pas été identifiée malgré la fréquence de
celle-ci dans la littérature.

Sept patients étaient sous inhibiteurs calciques. Ce sont des molécules qui ne sont pas

décrites dans la littérature

1.2. La corticothérapie :

- Le traitement médical de la FRP a longtemps été source de controverses en
raison de la rareté de [|'affection, de [|'absence d’études contrblées

randomisées et de recommandations officielles.

L’utilisation des corticoides dans le traitement de la FRP a été rapportée pour la premiére
fois en 1958 par ROSS TINCKLER et CULLEN [153,154].

Les corticoides ont été les premiers immunosuppresseurs a étre utilisés, d’abord en
traitement adjuvant de la chirurgie afin de diminuer les récidives, puis dans un second temps, de
facon isolée (tableauX). A I’heure actuelle, les corticoides sont devenus le traitement de premiére
intention, associés a la pose de la sonde double J en cas d’insuffisance rénale [14,163].

IIs agissent sur les processus inflammatoires et immunitaires par différents mécanismes.
En effet, les corticoides sont responsables de I'inhibition de la synthése et de la libération de la
plupart des cytokines impliquées dans la phase aigué de [Iinflammation. Leur action
immunosuppressive et anti-inflammatoire résulte également de l'inhibition de la synthése et de
la libération de nombreuses lymphokines, avec inhibition de I'activation et de I'expansion clonale
des lymphocytes T. En outre, les corticoides peuvent induire une inhibition de la prolifération
des fibroblastes et la synthese du collagene, réduisant ainsi I’évolution des processus fibreux

[13,155].
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TableauX: La fréquence d’utilisation de la corticothérapie dans la FRP

dans la littérature et dans notre série

Corticothérapie seule

L. Nombre de Cortico-chirurgie
La serie cas Cas Cas Pourcentage (%)
Pourcentage (%)
Mitchinson 1971 [156] 3 3 100% |  —cmmmmm
Zech 1973 [17] 6 6 100% |  ——mmmmm— -
ARCHIMBAUD 1973
7 7 100%| v
[157]
L.Baccon Cibod 1977 6 6 1009% | oo
[158]
THOMASE 1979 [160] > | 2 100 %
Biserte-J 1984 [159] 19 19 o
%
Ale | 1987
xopouious 1 5 46% | 6 54 %
[140]
Baker 1988 [5] 60 6 10% | 43 72 %
El Ouakdi 1989 [35] 12 4 34% | 8 66 %
LE GUYADER 1992 [6] 31 13 42% | 15 48 %
BREEMS 2000 [161] 9 4 449% | 2 22°%
Kaaroud 2005 [88] 15 8 539% | 3 20 %
Ouertani 2009 [37] 8 8 100% |  ———-mm——————
Desbois 2010 [27] 31 28 90% |  ———mmm—_
Gallai érézal 2013
atals - sereza 30 28 93% | 2 7 %
[39]
Notre étude 20 | e 19 95 %
a. Intérét:

L’utilisation de la corticothérapie dans le traitement de la FRP trouve sonimportance a

travers les résultats et les bénéfices qu’elle apporte dans le traitement de cette maladie. En effet,

la FRP est désormais classée parmi les maladies inflammatoires cortico-sensibles [7].
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Le délai d’action des corticoides est souvent rapide avec une levée d’obstruction urétérale
dans les formes non évoluées [159]. L’amélioration des signes cliniques, biologiques (fonction
rénale, VS) et radiologiques de la maladie est largement observée dans des séries comportant
des patients traités par corticothérapie seule [29,93]. En outre, la corticothérapie permet de
retarder les complications propres a la maladie et d’éviter ou de retarder I’option chirurgicale qui
peut engendrer une morbidité élevée [8,162].

Dans la littérature, la corticothérapie est utilisée d’une maniere fréquente, elle est de
I'ordre de 60%. Les résultats dans notre série restent tres compatibles avec ces résultats tirés de
la littérature. La corticothérapie avait été administrée chez 19patients (95%) parmi 20.

La corticothérapie associée au traitement chirurgical est utilisée dans 46% des cas
(TableauX). En revanche, les patients traités par corticothérapie dans notre étude, ont presque
tous bénéficié d’un traitement par drainage urinaire des voies excrétrices.

L’utilisation des corticoides ne doit étre instaurée qu’aprés avoir éliminé une éventuelle
origine maligne de la maladie. En effet, I'incidence des FRPM étiquetées comme FRPB est de 7,3%

[160].

b. Posologie et durée du traitement [1,3,4,13,47,63,87,88,89,93,140,156,159,160,164,166]:

La posologie et la durée du traitement par les corticoides ne sont pas bien établies en
raison de I'absence d’études randomisées dans ce sens. Toutefois la plupart des auteurs ont

proposé une dose de charge initiale suivie d’une corticothérapie d’entretien.

Y Le traitement d’attaqgue:

Le prédnisone ou le prédnisolone est prescrit per os a des doses de 0.5 a Tmg/kg/jour
soit 40 a 60mg/j [1,13,93,151,156,159].

Dans les situations d’urgence, le méthylprédnisolone peut étre administré par voie

intraveineuse en bolus et a fortes doses pendant cing a six jours [3,4,151,160].
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La durée du traitement d’attaque est de 01 a 03 mois. Un drainage efficace des voies
urinaires permet d’obtenir une réponse rapide au traitement et de réduire progressivement les

doses [1,4,13,88,93,140,151].

% Le traitement d’entretien:

Il consiste en une dose journaliére obtenue par la dégression progressive de la posologie
jusqu’a la dose minimale efficace qui est de 10 mg/j.

En regle générale, le traitement est poursuivi six a douze mois mais peut se prolonger
jusqu’a deux ans [1,4,13].Ce traitement doit étre accompagné par un drainage des voies
urinaires.

Les criteres de réponse au traitement comprennent :

- La diminution ou la disparition des signes et des symptomes,

- Une diminution significative des marqueurs biologiques inflammatoires,
- Lalevée de I'obstacle urinaire s’il existe,

- L”amélioration de la fonction rénale,

- L’amélioration des signes biologiques.

- L’amélioration des signes radiologiques.

¢. Indications[63,78,153,159,167] :

L’indication de la corticothérapie exclusive nécessite I’élimination préalable d’'une FRP
maligne.
Certains auteurs réservent la corticothérapie :
e Aux fibroses avec risque rénal modéré ou lorsque le drainage urétéral peut étre
assuré par endoprothése.

e Aux patients présentant une contre-indicationchirurgicale.
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D’autres préconisent la corticothérapie comme traitement adjuvant préopératoire en cas
d’insuffisance rénale ou d’un rein muet, soit en post opératoire comme traitement
complémentaire :

e Au cours des formes systémiques, chez les malades a haut risque opératoire.

e Au cours des formes jeunes a prédominance inflammatoire.

e En cas de rechute, de récidive d’un syndrome obstructifurinaire ou d’une
thrombose veineuse en postopératoire.

e En cas de dérivation urinaire de premiére intention par néphrostomie ou sondes
urétérales pour améliorer I’état général du patient avant I'intervention chirurgicale.

e Pour éviter une récidive ou stabiliser I’évolution de la maladie aprés urétérolyse

d. Résultats de la corticothérapie :

L’efficacité du traitement dépend du stade de la fibrose rétropéritonéale.

Chez les patients présentant une dilatation modérée des voies urinaires, I'utilisation des
corticoides a fait la preuve de son efficacité dans plus de 90% des cas (tableauXl) [140].

En général, La normalisation des marqueurs biologiques doit étre obtenue en six a 12
semaines. La plaque doit disparaitre entre six et 20 mois. L’obstruction peut persister six a huit
semaines [1,13].

En revanche, une cortico-résistance a été observée chez les patients présentant une

fibrose rétropéritonéale sévére ou ancienne [89,140].
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Tableau XI: Résultats de la corticothérapie dans la littérature

Durée moyenne du

Corticothérapie seule

L. Nombre de o
Séries suivi . —

cas (mois) Taux de réussite Taux de récidive
Mitchinson 1971
[156] 3 48 67 % 33%
Bieserte J. 1984
[159] 19 10 74 % 5%
Alexopolous

5 44 100 % 0%
1987 [140] 0 °
Baker 1988 [5] 6 12 40 % 20 %
El Quakdi 1989
35, vakd 4 52 88 % 12 %
LE Guyader

13 72 70 % 15 %
1992 [6] ° °
Chaveau 1995
[168] 10 39 60 % 33%
Kardar 2002
[168] 10 63 90 % 11 %
Kaaroud 2005
(88] 9 42 100 % 44 %
llie 2006 [168] 15 61 86 % 9%
Van Bommel

24 66 75 % 72 %
2007 [168]

e.

Les corticostéroides sont des immunosuppresseurs non spécifiques

Inconvénients de la corticothérapie :

. lIs induisent donc un

risque infectieux non négligeable. De plus la corticothérapie au long cours a de nombreux effets

secondaires a type de :

- Diabeéte cortico-induit ou d’un déséquilibre d’un diabéte préexistant

- Troubles

ostéomalacie,

- Rétention hydrosodée,

phosphocalciques

avec

apparition

d’une

- Décompensation d’une hypertension artérielle,

- Dénutrition par hypercatabolisme protidiques

ostéoporose ou

d’une
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- Troubles cutanés
- Ulcére gastrique

- Hypokaliémie.

f. Surveillance de la corticothérapie :

La surveillance est biologique et radiologique: a trois mois, six mois, puis tous les six

mois pendant deux ans: hémogramme, VS, créatinémie et TDM [169].

1.3. Tamoxiféne [1,13 87,148 151,168,170,171]:

Une nouvelle classe thérapeutique a fait son apparition en 1991 lorsque Clark a obtenu
une trées bonne réponse au Tamoxiféene dans deux cas de fibroses
rétropéritonéalesidiopathiques [172].

Le tamoxiféene est un anti-cestrogene utilisé dans I’hormonothérapie du cancer du
sein dans le cadre de la prévention des récidives. Il est également efficace sur les tumeurs
desmoides et certaines maladies fibrosantes comme la fibromatose [159,173,174].

Vu que la FRP se rapproche de ces affections (par sa composante d’hyperactivité
mésenchymateuse avec prolifération fibroblastique et production excessive de collagéne), le
tamoxiféne a été proposé comme une alternative aux autres traitements [172].

Le mode d’action du tamoxifene ne semble pas lié a la fixation sur les récepteurs des
oestrogénes, puisque ces derniers sont quasi inexistants a la surface des fibroblastes [163]. Pour
certains auteurs, il pourrait s’agir d’'une augmentation de la synthése et la sécrétion du TGF-8
(transforming growth factor, inhibiteur du facteur de croissance in vitro, sécrété par le
fibroblaste foetal humain) [174]. Dans la FRP, les fibroblastes et les cellules immunitaires de la
masse inflammatoire peuvent augmenter leur sécrétion de TGF-B, ce qui peut alors diminuer la
taille de la plaque fibreuse. Pour d’autres, d’autres approches sont possibles, tels I'inhibition de
la protéine kinase C, la réduction du facteur de croissance épidermique, I'inhibition de la

calmoduline [42].
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La posologie habituellement proposée est de 10 a 20 mg* 2/j pendant 20 a 30 mois

[163,175].

Dans la littérature deux études ont été publiées par Van Bommel sur le tamoxifene dans

le traitement de la FRP :

Une étude publiée en 2006, qui a été menée sur 19 cas traités par le tamoxiféene.
La dose moyenne utilisée dans cette étude étaitde 20 mg par jour pour une durée
moyenne du traitement de 12,5 mois [170].

L’autre étude publiée en 2013, a été réalisée sur 55 cas de FRP. Dans cetteétude
tous les cas ont été traités par le tamoxiféene. En fin de suivi le

succésthérapeutique a été marqué chez 46 cas (83,6%). (figure 71) [151]

Les effets secondaires liés a ['utilisation du tamoxiféne sont moindres et consistent

essentiellement en une augmentation du risque thromboembolique et carcinologique cancer

ovarien) [173,174].

La surveillance du traitement est a la fois clinique, biologique (diminution de la VS,

normalisation de la fonction rénale), et radiologique

Parametres de surveillance

m VS (mm/h)
1497 = CRP (mg/1)
120 - largeur de la plague (mm)
100 A
80
60
40

20 A

début du 6 semaines 4 mois 8 mois

traitement .
Suivi

Figure 71 : Evolution des parameétres biologiques et radiologigues au cours de suivi chez

patients traités avec succes par le tamoxiféene (TDM réalisée a 4 mois)(n=36) [151]
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Dans notre série, aucun malade n’a été traité par le tamoxifene.

1.4. Comparaison entre le tamoxiféne et la corticothérapie [176]:

Les glucocorticoides représentent le pilier du traitement de la fibrose rétropéritonéale
idiopathique (FRPI).

Certains auteurssuggerent le tamoxiféne comme une alternative aux glucocorticoides.

Une étude publiée en 2011 [176], comparant le tamoxifene au prednisone dans deux
groupes de patients (n=18 par groupe) atteints de FRPI, le premier traité par la prednisone, et le
deuxiéme par le tamoxiféene a montré que la prednisone est mieux que le tamoxifene dans le
maintien de la rémission chez ces patients, et qu’elle induit un plus grand retrait de la masse
rétropéritonéale (figure72).

Malgré son efficacité, la prednisone a beaucoup plus d’effets secondaires que le
tamoxifene. Ce dernier pourrait étre considéré comme une alternative chez les patients atteints

de FRPI ayant des contre-indications aux stéroides [89].

A Prednisone Tamoxifen

Mean mass thickness (% dhange frm basdine)

0 e h --- - Patients who maintained remission
— Patients who relapse during treatment
—- Medianvalues
-100 T T T T T T
Enrolment 4 months & months Enroiment 4 months & months

Figure 72 : Evolution de la plague fibreuse sous traitement dans les deux groupes d’étude
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1.5. Autres immunosuppresseurs [1,13,87,168,177,178]:

D’autres traitements immunosuppresseurs sont également fréquemment utilisés. Il s’agit
de [I'azathioprine, du méthotrexate, de la D-pénicillamine, du cyclophosphamide et du
mycophénolate mofétil.

Certains auteurs [1] préconisent I'utilisation de la corticothérapie en premiere intention puis
I’association des corticoides a un immunosuppresseur en cas de non amélioration des symptomes.

Toutefois, il faut toujours écarter un processus malin avant de démarrer le traitement, car

dans le cas contraire, il peut précipiter sa croissance.

> L’azathioprine (Immurel*) : a été utilisé avec succeés en monothérapie par Cogan en
1979 chez un patient de 52 ans dans le traitement d’une fibrose idiopathique sévére,
récidivante aprés l'arrét de la corticothérapie, a la dose de 150 mg/j pendant 10

mois [163].

Depuis,plusieurs auteurs ont rapportés l'utilisation de I'azathioprine, mais enassociation
avec les corticoides et souvent en complément de lachirurgie.

En 1994 Harreby [168] rapporte une série de patients traités par methylprednisolone (1g
par jour pendant trois jours), avec une alternative par I’azathioprine [168].

Le taux de réussite dans cette série était de 64% avec un recul de 18 mois.

Bien que l'efficacité du traitement n’est pas prouvée, mais cela a permis de réduire la

dose et la durée de la corticothérapie [179].

> Le cyclophosphamide (Endoxan?*) : est beaucoup plusrarement employé, et jamais en
monothérapie [161].Ce traitement reste de deuxiéme intention du fait de satoxicité.
Néanmoins, il peut étre utile lorsque la fibrose résiste auxtraitements de premiere

intention.

Bréchignac rapporte uneobservation ou le cyclophosphamide a permis une

rémissioncomplete alors que la fibrose récidivait a I’arrét de la corticothérapie [168].
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En 2004, Marcolongo rapporte une série de 26 patients traités par prednisone associée a

I’azathioprine et le cyclophosphamide. Le taux de réussite avait atteint100% dans cette étude [177].

> Le mycophénolate mofétil ( MMF). est largement utilisé dans la prévention des
rejetsde greffes rénales, et a déja permis de traiter avec succés desvascularites

systémiques, des néphropathies a IgA et des pemphigoides bulleux [180].

En 2007, scheell a traité avec succeés 7 patients atteints deFRP, prouvée par biopsie en
associant une corticothérapie a base de prédnisone au mucophénolate mofétil [168].Le controle
scannographique chez ces patients, au cours de leur suivi, a montré que chez six des sept
patients, on a assisté a une régression de 32% de la masse rétropéritonéale. Dix des onze
uretéres obstrués étaient libres d’obstruction aprés I’ablation de la sonde urétérale, avec un
temps moyen d’ablation de dix mois.Cetraitement combinant stéroides et mycophénolate mofétil

est donc une alternative a considérer au vu de ces résultats.

> Le méthotrexate : a été utilisé avec succes par Savali en1995 dans la fibrose
rétropéritonéale [181]. Cet antimitotique appartient depuis peu a la panoplie des

traitements des maladies inflammatoires et son utilisation demeure assez difficile.

> La colchicine : est un médicament anti-inflammatoire, antifibrotique et posséde un
effet immunosuppresseur que I’on peut considérer pour une substitution en cas
d’inefficacité de la corticothérapie, ou de contre-indication a l'utilisation des autres

modalités thérapeutiques.

Vega et coll. ont étudié une série de sept patients diagnostiqués depuis 1993, et traités
par association de colchicine et prednisone [182]. Apres 18 mois, il y avait une diminution de
50% de la masse rétropéritonéale. Aprés un suivi de 72 mois, ces auteurs n’ont pas observé de
récidive de la FRP. La colchicine, avec une petite dose d’induction de stéroides (< 0,5 mg/kg/j),

entraine un taux de rémission similaire a celui des régimes utilisant des hautes doses de
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stéroides seules ou en combinaison avec d’autres médicaments immunosuppresseurs
(tableauXll). De plus, la colchicine peut contribuer a la prévention de la récidive chez ces

patients.

TableauXIl : Résultats des traitements immunosuppresseurs combinés
dans des séries de patients avec fibrose rétropéritonéale idiopathigue (FRPI) [168]

Références Patients AgelH Obstruction = Dose de traitement (ttt)  Taux de MR  Tauxde  Durée

Age (année) = urétérale Durée (mois) du ttt réussite récidive suivi
mois
Higgins, 1988 13 57111 ND P:30-60 > 24 m 12113 (92%) | Oui | /12 (9%) 59
Cotsamire, 1991 10 53/5 ND | PINDIND | 5110 (50%) Non ND ND
Harreby, 1994 I 44/8 [1 (100) MP: | g pendant 3 j et 71 (64%) | Oui 117 (14%) 18
AZA: 100 mg/24 m
Chaveau, 1995 10 55/ND ND P: 0,51 mg/kglé m 6/10 (60%) | OQui 26 (33%) 39
Marcolongo, 2004 26 56/19 26 (100%) | P:l-1.5mghkg8h+ 26126 (100%) | ND | 7726 (27%)

CYC: 2 mghkglé h
AZA: 25 mglkg/12 h

Kardar, 2002 10 48/8 10 (100%) | P:60 mg24 m 910 (90%) | Oui 119 (11%) 63
Kaaroud, 2005 9 44| 8 (89%) | P:05-I mglkg/I2m 99 (100%) | ND | 49 (44%) 42
Warnatz, 2005 f 49/8 5 (45%) Puls CYC, puis 811 (73%) | Oui ND 39
AZA: 2-3 mlkg/ND
ou PIND/IND
MMF/CS/MT
Ilie, 2006 5 64/12 15 (100%) | P:20-60 mg/j pendant 22 m | 13/15 (86%) | ND ND 6l
Moroni, 2006 12 55/6 12 (100%) | P:05mglkg 18 m /12 (92%) | ND | Il (9%) 50
AZA: 1.5 mglkg 16 m
ou amoxiféne: 20-40 mg
pendant 18 m
Van Bommel, 2007 pr 56/20 13 (54%) | P:60 mg pendant 12 m 18/24 (75%) | Oui | 13/18 (72%) 66
(Adapteé de ref!).

H: homme; MR: masse résiduelle; ND: non déterminé; m: mois; P: prednisone; MP: méthylprednisolone; AZA: azathioprine; CYC: cyclophosphamide;
MMF: mycophénolate mofétyl; CS: ciclosporine; MTX: méthotrexate.

Dans notre série, une seule patiente a bénéficié d’'un traitement par les

immunosuppresseurs (Azathiprine) a la dose de 200mg/j en association a une corticothérapie a

la dose de 60mg/j apres avoir développé une corticorésistance.
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Résismnce aux

Fre-u:!: I mglkglj FE.US de ﬂbn_:lse que | stéroides: pas de
Maximum 80 mglj dinflammation réponse aprés 4-6 mois
¢ " de traitement
6 semaines 3 i 4
¢ Tamoxiféne seul
— 20-40 meglj: Ardtred
| CT-scan et biopsie pendant |18 mais
¢ —  Cyclo + Pred
Amélioration b AZA 2.5 mglkglj: & mois l
AZA 1,5 mg/kglj: 6 mois
¢ Pred 1-1,5 mgflgfj: Cydo pe.
: , 3 semaines 2 mglkglj: 3 mois
F"Drec; lhf.;.n;gﬁ - Pred baisser a zéro Baisser a zéro sur
FES s TAENS sur 6 mois & mois
v Y
Pred: 5 mgj Tamoxiféne + Pred Cyclo

Durée: &-18 mois

Durée tomle: 15 mois

| g/mi/mois IV: pendant
6 mois

Pas de réponse aux stéroides aprés 4-6 mois: méthotrexate 7.5 mglsemaine, 4 aug-
menter de 2,5 mg/mois jusqu’a efficacité ou limite de toxicité. Dose maximale 20 mg/
semaine. Réduire la prednisone & 5 mg/j dés l'introduction du méthotrexate.

Figure 73 : Arbre décisionnel thérapeutigue [168]

1 : Protocole standard.

2 : Si apres 6 semaines de traitement, on constate la persistance d’un syndrome inflammatoire et une fibrose au

scanner, on passe a l’association tamoxiféene + prednisone ou colchicine + prednisone.

3 : Résistance aux stéroides : aucune réponse aprés 6 mois, appliquer I’'un des trois protocoles : 3-4-5.

AZA : azathioprine ; Pred : prednisone ; p.o: per os ; Cyclo : cyclophosphamide ; IV : intraveineuse.

1.6. L’épuration extrarénale :

Utile comme méthode palliative en cas d’insuffisance rénale aigué avec un retentissement

sur le bilan hydroéléctrolytique.

C’est également le dernier recours apres échec des thérapeutiques et I’évolution vers une

insuffisance rénale terminale.

- 156 -




2. Le traitement chirurgical :

La chirurgie, traitement historique de la FRP, est devenue un traitement adjuvant, depuis
I'utilisation des corticoides [183]. Elle permet la prise en charge des complications obstructives
notamment urologiques, le plus souvent par voie endoluminale (pose de sonde double J) ou
percutanée (néphrostomie).

La prise en charge chirurgicale plus complexe comme la classique urétérolyse avec
omentoplastie est maintenant réalisée de maniére exceptionnelle en cas de persistance ou
d’aggravation d’une obstruction malgré le traitement médical [184].

La prise en charge d’un anévrisme de l'aorte abdominale repose sur les mémes

indications que les anévrismes non inflammatoires [184].

2.1. Drainage urinaire des voies excrétrices [41,93,153,183,184] :

Le drainage urinaire, réalisé par voie endoscopique ou percutanée, comporte la montée
de sondes urétérales double J et la néphrostomie percutanée. Ces deuxtechniques peu invasives

permettent de réaliser des dérivations urinaires efficaces.

a. Drainage urétéral par sonde double J [183,184] :

C’est une technique radiochirurgicale dérivative qui permet un drainage des urines (du
rein vers la vessie) par une sonde dite en « double J» a cause de la forme recourbée de ses
extrémités (figure 74). Elle est réalisée au bloc opératoire, sous anesthésie, rachidienne ou
générale dans des conditions d’asepsies rigoureuses.

Le drainage par sonde double J est le plus utilisé en matiére de FRP, en I'absence d’un
syndrome infectieux. Il est indiqué en présence d’une insuffisance rénale secondaire a
I’obstruction urétérale. Il permet aussi le repérage des uretéres au sein de la plaque de fibrose si

une indication d’urétérolyse est posée.

a.l. Technique:

La montée d’une sonde urétérale commence par l'introduction du cystoscope, apreés

badigeonnage et drapage chez un patient en décubitus dorsal le périnée bien exposé.
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Fibrose rétropéritonéale a propos de 20 cas et revue de la littérature

Apres repérage des méats urétéraux, il y a introduction d’une sonde urétérale souple
permettant ainsi de réaliser une urétéropyélographie rétrograde par injection du produit de
contraste. On détermine ainsi l'orientation de |'uretere, le niveau et la sévérité de I'obstacle urétéral.
La sonde urétérale est alors remplacée par une sonde urétérale double J contenant un guide
hydrophile. Le guide seul est poussé dans l'uretére, et la sondé urétérale est poussée sur le guide

jusqu'a lI'extrémité de celui-ci, et ainsi de suite jusqu’a atteindre les cavités calicielles. (figure 75)

Figure 75 : Aspect d’abdomen sans préparation (ASP)

apres la mise en place d’une sonde« en double ] »
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a.2. Intérét du drainage urétéral par sonde double J dans la FRP :

Récemment, le drainage urétéral par sonde double J est devenu le traitement de premier
choix dans le traitement des obstructions urétérales secondaires a la FRP [184]. En effet, il
permet d’assurer un drainage des voies excrétrices supérieures, avec moins de risques et de
complications que celles rencontrées au cours de 'urétérolyse (figure 76) .

Gallais Sérézal et al.(2012) rapportent une série de 30 patients atteints de FRP. Dans cette
série, 14 patients (47%) ont bénéficié d’'un drainage urinaire par sonde double J. En revanche,
aucune urétérolyse n’a été réalisée [39].

Dans une autre étude publiée en 2012 par Garroustre et al. comportant 14 patients
atteints de FRP, le drainage urinaire a été utilisé chez 8 patients (57,14%) par rapport a
I'urétérolyse qui a été réalisée chez un seul patient (7,14%) [84].

Plus récemment, une étude en 2013 menée par Lugosi et al. auprés de 18 patients. Le
drainage urinaire a été utilisé chez 4 patients (22,22%) contre un seul patients (5,55%) ayant
bénéficié d’une urétérolyse [85].

Le drainage urinaire par sondes double J est souvent utilisé en association avec la
corticothérapie. Cette association trouve son indication au cours des stades avancés de la
maladie avec retentissement important sur le haut appareil urinaire [3,84,85].

Dans notre série, seize de nos patients avaient bénéficié¢ d’un drainage urétéral par

sondes double J, soit (80%).
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Figure 76 : L’utilisation du drainage urinaire par rapport a l'urétérolyse
dans des séries modernes

a.3. Complications :

Les complications sont généralement en relation avec la durée d’implantation des sondes.
Le risque majeur est I'obstruction. Les autres complications sont représentées par :

- Le risque de migration (3.7%)

- Le risque d’infection (6.7%)

- Rarement le risque de rupture de la sonde a long terme (0.3%)

Des troubles irritatifs vésicaux en rapport avec la présence du J inférieur dans la vessie,
peuvent étre observés, et cedent le plus souvent sous traitement parasympathicolytique.
Dans notre série, aucune complication relative a la présence de sondes double ] a

I’intérieur des voies urinaires n’a été rapportée.

b. Néphrostomie percutanée [184] :

La néphrostomie percutanée consiste en une dérivation directe des cavités rénales vers
I’extérieur, au moyen d’une sonde ou d’un cathéter traversant le tissu rénal et sortant dans la

région lombaire (figure 77 et 78).
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C’est un acte chirurgical nécessitant la mise en route d’une antibioprophylaxie, souvent
par voie intraveineuse, avant la réalisation du geste. En cas de traitement anticoagulant ou
antiagrégant plaquettaire, il est souhaitable d’interrompre ce traitement avant la néphrostomie
pour minimiser le risque hémorragique.

La néphrostomie percutanée permet de :

- Restaurer rapidement une fonction rénale normale si leretentissement
parenchymateux est mineur;

- Evaluer de facon séparée la fonction rénale etd’opacifier les voies urinaires en
amont de I'obstacle;

- Drainer éventuellement une pyonéphrose.

Elle est le plus souvent réalisée d’un seul coté. Parfois elle peut concerner le deuxiéme
rein, habituellement dans un second temps, en cas d’insuffisance rénale persistante par obstacle
bilatéral.

La néphrostomie peut étre précédée d’une séance d’épuration extra-rénale (dialyse) en
I’labsence de signes d’infection, en cas d’insuffisance rénale avec désordres métaboliques

importants en particulier une hyperkaliémie.

b.1. Technique : (figure79) [185]

Aprés avoir expliqué au malade le geste qui va étre réalisé et les précautions qu’il lui
faudra prendre pour éviter I’arrachement de la sonde, le patient est installé en décubitus ventral
avec billot sous le ventre.

Un repérage premier des cavités rénales dilatées est réalisé par une sonde d’échographe
5 MHz, un marquage du point de ponction postéro latéral, une détermination de la direction, de
la profondeur a parcourir et enfin de I'angle que doit avoir I'aiguille de ponction par rapport a
I’horizontale.

Aprés préparation du champ opératoire, une anesthésie locale par de la xylocaine a 2%

est effectuée au niveau du point repéré puis une moucheture cutanée est réalisée.
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La ponction est alors réalisée a I'aide d’une aiguille de Chiba, 18 a 22 G, selon les
instructions prédéterminées. Le mandrin est retiré une fois les urines recueillies pour une
éventuelle étude cytobactériologique et chimique.

L’opacification est effectuée pour s’assurer que I’on est bien en intracavitaire.

Un guide souple est placé dans les cavités rénales a travers la chemise de I'aiguille de
Chiba qui sera enlevée.

Les dilatateurs sont placés sur le guide par ordre de diamétre croissant, pour parfaire le
trajet de ponction, le guide est par la suite enlevé, laissant en place le dernier dilatateur qui sera
retiré apres avoir été intubé par la sonde de néphrostomie en « queue de cochon ». Cette
derniére sera ancrée a la peau par deux points de sutures.

Le guidage échographique est réalisé tout au long de la manoeuvre.

Enfin, le cathéter de drainage est raccordé un sac collecteur d’urine.

Une surveillance est réalisée durant les 48 premieres heures afin de guetter le syndrome

de la levéed’obstacle.

Figure 77 : Représentation schématique de la mise en place d’une sonde de néphrostomie [186]
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Figure 78 :UPR de la mise en place d’'une sonde de néphrostomie [186]

3. Ablation de lNaiguille avec introduction 4 Ablation du guide meétalique avec mise
da la sonde da néphrostamis. en place de la sonde néphrostomie.

Figure 79 : Schéma montrant les différentes étapes de la héphrostomie percutanée [186]
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b.2. Les complications [185]:

Les principales complications sont représentées par :

- Les complications hémorragiques : Une hématurie transitoire est fréquente cédant en
quelques jours. Exceptionnellement, une hématurie persistante peut étre observée
nécessitant une compensation par transfusion. Elle peut conduire a faire pratiquer une
artériographie a la recherche d'une plaie vasculaire qui peut, éventuellement, étre
traitée par embolisation

- Les extravasations urinaires :généralement dues a des fautes techniques.

- Les complications infectieuses : la constatation d'urines purulentes doit faire différer
I'opacification car I'hyperpression favorise le passage vasculaire de germes. Une

bactériémie, avec parfois choc septique, est possible.

Dans notre série, un seul malade a bénéficié d’'une néphrostomie percutanée bilatérale
sous repérage échographique et anesthésie locale, soit (5%), apres échec de montée de sondes

double J, sans complications ultérieures.

2.2. Urétérolyse :

L'urétérolyse vise a libérer I'uretere de la gangue fibreuse qui le comprime.Elle est de
moins en moins utilisée (tableauXIl).

Une simple libération de I'uretére n’est souvent pas suffisante et une récidive réapparait
fréquemment (68 % a 9 ans) [140].

Elle est réalisée par voie transpéritonéale classique ou bien par laparoscopie. Les gestes
de transposition urétérale (intrapéritonisation ou transposition latérocolique) ou de protection
urétérale (interposition d’un lambeauépiploique ou péritonéal) sont des techniques différentes

décrites pour prévenir la récidive [140].
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TableauXlll :

Incidence du traitement chirurgical dans la FRP

Urétérolyse

Séries Nombre de cas
Nombre Pourcentage

Mitchinson 1971 [159] 38 38 100 %
Mazeman 1973 [159] 10 10 100%
Dufour 1973 [47] 62 57 92%
Wagenknecht 1981 [140] 185 156 84 %
Alexopoulos 1987 [187] 11 6 55 %
Baker 1988 [5] 60 54 90%
El Quakdi 1992 [35] 12 8 67 %
LE Guyader 1992 [6] 31 10 30%
De Luca 1998 [93] 13 9 62%
Barbalias 1999 [28] 21 21 100%
Breems 2000 [161] 9 4 44%
Kaaroud El Jeri 2005 [88] 15 7 46.7%
Ben Abdelghani 2007 [188] 20 7 35%
Brandt 2011 [38] 204 103 50.4%
Total 691 490 71

Dans notre série, aucune urétérolyse n’a été jugée nécessaire.

a. Lesvoies d’abord [28,36]:

a.l. Médiane trans-péritonéale :

Le patient est en décubitus dorsal. Du fait de la bilatéralité fréquente de la fibrose,

I'abord par incision médiane xipho-pubienne donne le meilleur jour et permet d’aborder les

deux uretéres (figure 80).

Il convient de réaliser une exploration compléte de la cavité abdominale avec appréciation

de I’extension de la plaque et de ses rapports avec les gros vaisseaux.

Une palpation attentive des organes doit étre réalisée afin d’éliminer une affection sous-

jacente.
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Figure 80 : Voie d’abord médiane trans-péritonéale.

a.2. Lavoie lombo-iliaque :

Elle est souvent pratiquée dans les formes unilatérales lorsque le diagnosticest certain.
Elle permet une bonne vision du rein, une libération urétérale plus aiséeet une intra-

péritonisation plus longue. Elle est insuffisante en cas d’atteintebilatérale.

a.3. La voie laparoscopique :

L’'urétérolyse a ciel ouvert est efficace pour la correction des compressionsextrinséques
dans la plupart des cas, en I'absence d’atteinte rénale.

Malheureusement, la chirurgie a ciel ouvert est associée a une morbidité importante
[6,27,28,47,93,140,159]

Récemment, le développement de la chirurgie par laparoscopie a permis deréaliser des

interventions moins agressives sur la plupart des affections urologiques.
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b. Technique [1,7,13,28,89,93,159,163,166,175,189]:

b.1. Chirurgie a ciel ouvert :

> Abord de l'uretére :
Le décollement du colon droit avec ouverture du péritoine pariétal postérieur et le
décollement duodénopancréatique assurent un abord correct (figure 81). Ensuite, il convient

d’aborder I'uretére en zone libre et saine au-dessus ou en dessous de la zone pathologique.

Figure 81 : abord de 'uretére droit (A) et de |'uretére gauche (B), apres décollement colique.

> Libération de 'ureteére :

Si possible, la dissection doit commencer en territoire sain, le plus distant possible dans
une zone ou l'uretére n’est pas dilaté, en évitant de léser sa paroi et en allant vers la portion
dilatée proximale.

L'uretére est repéré dans une zone non fibreuse généralement en proximal.Celui-ci est
mis en tension par un lacs ou un fil, puis libéré progressivement en le mobilisant « aux ciseaux
froids », sans électrocoagulation.

L’amorce du plan de libération se fait en tissu sain en prenant contact avec I’adventice, et

en poursuivant la dissection dans le plan entre la paroi et la gangue fibreuse aux ciseaux fins.
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Seul ce plan garantit une libération efficace et une préservation de la vascularisation, diminuant
le risque de récidives. Il faut éviter toute coagulation proche de l'uretére, et surtout réaliser une
dissection minutieuse, d’autant plus que la paroi urétérale peut étre particulierement fine.

Un clamp a angle droit est placé parallelement entre I'uretére et la masse fibreuse.

Le tissu est alors incisé sur toute la longueur de 'uretére afin de le libérer.

L’'uretere doit étre libéré sur toute sa longueur et étre parfaitement souple en fin de

dissection.

> Protection de l'uretére [1,3,5,13,87,89,93,190,191,192]:

Afin d’éviter le risque de récidive de la compression urétérale, il est utile de mettre
l'uretere a distance du processus fibreux en réalisant soit une transposition urétérale
(intrapéritonisation ou transposition latérocolique), soit une protection urétérale (lambeau
péritonéal, épiploon, graisse, matériel synthétique).

L’intrapéritonisation des uretéres est la méthode la plus couramment employée.

e Intrapéritonisation ou transposition latérocolique intrapéritonéale (figure 82) :
C’est la méthode la plus courante. Une fois l'urétérolyse achevée, 'uretéere est refoulé
latéralement et le c6lon remis en place. Le péritoine est suturé en arriere de 'uretére en évitant
de I’étrangler aux deux extrémités. L'uretére est attiré latéralement, la fixation du mésocolon au
plan musculaire postérieur ou du péritoine au psoas médialement assure la séparation de la
plaque.La fermeture du péritoine ne doit pas bien slir comprimer 'uretére et sa vascularisation. La
transposition intrapéritonéale ne s’applique qu’a I'uretére iliaque ou pelvien. Le c6lon est remis en

place. La transposition rétropéritonéale a un intérét pour une plaque lombo-iliaque peu étendue.
Le principal risque est de ne pas protéger l'uretére sur toute sa longueur, source de
récidives allant de 13 a 33 % [191]. De plus, la topographie anormale de 'uretére intrapéritonéal
va entrainer des difficultés dans le péristaltisme urétéral. Des nécroses partielles de la paroi

urétérale ont été décrites jusqu’a 50 % des cas.
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Figure 82 : Intrapéritonisation totale des ureteéres

e Transposition externe rétropéritonéale :

L’'uretere est attiré latéralement, la fixation du mésocolon au plan musculaire postérieur
ou du péritoine au psoas médialement assure la séparation de la plaque. Le cblon est remis en
place. La transposition rétropéritonéale est indiquée en cas de fibrose lombo-aortique peu
étendue.

¢ Interposition d’un lambeau péritonéal :

Un lambeau de péritoine pariétal postérieur est prélevé lors de I'ouverture de la gouttiére
pariétocolique avec conservation du pédicule inférieur. Il est basculé latéralement pour séparer
I'uretere de la plaque, et fixé par quelques points. L’interposition a I’avantage de laisser 'uretére
en position anatomique et de I'isoler sur toute sa longueur. Cette technique est particulierement

intéressante en cas de doute de vascularisation de la paroi urétérale (figure 83) [192].
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Elle comporte 98 % de succes avec un recul moyen de 58 mois [192].

Figure83 : Technique du Lambeau péritonéal.

Le lambeau est découpé latéralement puis basculé en dedans de maniere a 'interposer

entre |'uretere et la plaque de fibrose.

e Interposition d’un lambeau épiploique :

Deux lambeaux épiploiques vascularisés par I’arcade gastroépiploique sont libérés apres
décollement coloépiploique et sectionnés sur la ligne médiane.

L’épiploon est alors passé dans I’incision du péritoine pariétal postérieur et un manchon
épiploique est alors confectionné en le suturant sur lui-méme par quelques
points de fils résorbables [191,193].

L’'urétérolyse avec omentoplastie a I’avantage de permettre de couvrir entierement les

deux uretéres en préservant leur trajet rétropéritonéal. De plus, I’épiploon améliore la

-170 -



vascularisation de l'uretére potentiellement ischémique. Les complications potentielles sont:
I’occlusion intestinale par brides (14 %), la fistule urétérale et I'ascite chyleuse [190]. En cas de
plaie urétérale peropératoire, I’épiplooplastie est préconisée par certains auteurs.

Selon TIPTAFT et COLL, cette méthode ameénerait une meilleure protection quant a la

récidive sténotique par rapport a I'intrapéritonisation (figure 84).

Figure 84 : Technique du lambeau épiploigue

b.2. Chirurgie laparoscopique [87,159,189,194,195]:
L’urétérolyse a ciel ouvert est efficace pour la correction des compressions extrinséques

dans plus de 90 % des cas, en l'absence d’atteinte rénale. Malheureusement, cette chirurgie
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réparatrice est associée a une morbidité importante (jusqu’a 60 % des cas), nécessitant des
hospitalisations longues et une mortalité non négligeable (9 %).

Récemment, le développement de la chirurgie laparoscopique a permis de réaliser des
interventions moins agressives sur la plupart des affections urologiques.

Kavoussi et Peters ont rapporté la premiére urétérolyse laparoscopique en 1992. Deux
ans plus tard, Puppo a réalisé une urétérolyse bilatérale avec intrapéritonisation des uretéres et
épiplooplastie a I’'aide d’un manchon épiploique pédiculé périurétéral.

L’avantage certain de la coelioscopie est de réduire la morbidité post opératoire (le
premier lever du patient se fait le jour méme de I’intervention, la consommation d’antalgiques
est moindre, les cicatrices sont moins importantes et cicatriseront plus facilement).

L’inconvénient reste la longueur du temps opératoire et le fait qu’elle soit réservée
surtout aux sténoses urétérales courtes.

La voie de préférence est une voie transpéritonéale, car elle offre des repéres
anatomiques et un espace de travail important. Une sonde urétérale 7 Ch est placée en

préopératoire de facon rétrograde afin d’aider a identifier I'uretére durant la dissection.

> Création du pneumopéritoine a ciel ouvert :

Mise en place du trocart de 10 mm (optique) et position pararectale a hauteur de I'ombilic
apres incision du péritoine a ciel ouvert. Insufflation de CO2 a un débit maximal d’emblée et une
pression de 12 mmHg.

En général, quatre ou cing trocarts sont utilisés : deux trocarts de 5 mm sur la ligne

axillaire antérieure en sous-costal et dans la fosse iliaque homolatérale (figure 85).
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Figure 85 : Disposition des trocarts au cours de laparoscopie

> Décollement colique :
Il permet d’accéder au plan de la voie excrétrice. Le cOlon est attiré en dedans par une
pince a préhension.
A gauche, la difficulté réside dans la dissection de I’angle colique gauche dont le rapport

le plus étroit est la rate. Il faut rester en arriere du mésocdélon et en avant de la loge rénale.

> Libération et protection de I'uretére :

La partie proximale de l'uretére dilaté est repérée sur le psoas, en arriére du pédicule
gonadique qui est toujours vu en premier.

L’identification de l'uretere peut étre facilitée par la mobilisation de la sonde urétérale
d’avant en arriére. Le trocart de 10 mm pararectal est destiné a I’optique.

En cas d’atteinte de l'uretére pelvien, un trocart de 5 mm peut étre rajouté entre la
symphyse et I'ombilic (figure 86).

L’uretére est ensuite progressivement libéré du haut vers le bas en alternant la dissection
aux ciseaux a lame froide et la section. Un dissecteur adapté est utile pour amorcer le plan entre

I’adventice et la fibrose (figure 87).
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Fibrose rétropéritonéale a propos de 20 cas et revue de la littérature

Lorsque l'uretere est complétement libéré de la plaque de fibrose rétropéritonéale, de la
jonction pyélo-urétérale jusqu’a la vessie, il est placé plus latéralement dans la cavité péritonéale
avec des pinces a préhension.

Les différentes techniques décrites a ciel ouvert sont réalisables en laparoscopie. La

laparoscopie permet la libération de I'uretére avec transposition ou interposition.

exterieur

I—> bas

extérieur

I—y haut

Figure 87 : Intrapéritonisation coelioscopique de I'uretére
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e Soins postopératoires:

Un drainage prolongé des urines par des sondes endo-urétérales est assuré pendant au

moins 3 semaines pour assurer la cicatrisation. Le drainage peut étre 6té plus rapidement en cas

d’absence de lésion urétérale. Celui-ci sera prolongé en cas de Iésion accidentelle de I’adventice

en peropératoire [193].

Les corticoides semblent avoir un effet bénéfique en postopératoire en diminuant le taux

de récidives (tableauXIV).

TableauXIV :Récidives de la maladie aprés traitement chirurgical

(avec ou sans corticothérapie) dans 134 cas de FRP d’aprés Wagenknecht 1981 [140]

Récidives | Récidives avec Nombre total de
. . . Nombre sans corticoides récidives pour
Technique chirurgicale .. ) . .
de cas |corticoides | postopératoires | chague technique
Cas | Pourcentage |
Urétérolyse seule Unilatérale 15 9 - 13 68%
bilatérale 4 4 ——
Urétérolyse + | Unilatérale 10 4 1 6 33%
déplacement latéral bilatérale 8 - 1
Urétérolyse + | Unilatérale 7 4 - 5 56%
enveloppement par le |bilatérale 2 - 1
grand épiploon
Urétérolyse et | Unilatérale 8 - 1 2 14%
duplication péritonéale | bilatérale 6 1 1
Urétérolyse et intra - |Unilatérale 35 8 1 16 22%
péritonisation bilatérale 39 5 2

des ureteres

b.3. Comparaison entre laparoscopie et chirurgie ouverte [196,197] :

Sur le plan technique, tous les auteurs sont d'accord sur la difficulté du traitement de la

FRP par voie laparoscopique. Cette difficulté est di a I'absence du caractére tridimensionnel dans

lequel on travail habituellement en chirurgie ouverte.

En outre, la fermeté du tissu fibreux qui entoure l'uretéere et l'absence de la sensation

tactile qu'offre la chirurgie ouverte rendent la laparoscopie plus difficile.
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En revanche, I'approche laparoscopique comporte des avantages. Il s’agit d’une technique
avec un abord mini-invasif peu délabrant de la paroi abdominale, la douleur post opératoire est

réduite, le rétablissement du patient est plus rapide et la durée d’hospitalisation est plus courte.

2.3. Autres modalités de chirurgie urologigue [1,13,28,198,199.200,201]:

Certaines techniques sont réalisées en cas de situation particuliére, nous citons:

a. L’urétéroplastie [29,201,202] :
L’urétéroplastie est indiquée en présence :
e d’une récidive apres urétérolyse;
e sil'urétérolyse s’avére impossible;

e sil’uretére libéré ne présente pas de garanties satisfaisantes de vitalité.

> Le remplacement urétéral peut étre envisagé par :

e Un lambeau vésical tubulé type BOARI-KUSS (figure 88)

e Une vessie psoique qui peut remplacer l'uretére pelvien jusqu’au-dessus du
croisement des voies iliaques ;

e Une trans-urétérostomie dans le cas de forme unilatérale ;

e Une entéro-urétéroplastie qui reste le procédé de choix car l'uretere est sain,
souple et a I'abri de la fibrose. Le greffon iléal sera pyélovésical en situation
intrapéritonéale, I'anastomose supérieure de cette plastie portant sur le bassinet

ou sur un calice (figure 89).

Cette iléoplastie présente des complications tardives qui sont représentés essentiellement par
I’hypersécrétion du mucus, les désordres hydroéléctrolytiques graves en cas d’insuffisance rénale; la
formation de calcul et I'infection urinaire. Ces derniers sont a prévenir par une hyperhydratation.

e Une appendiculo-urétéroplastie: elle est la plus utilisée aprés [I’entéro-
urétéroplastie, mais elle expose au risque de sténose anastomotique. La majorité
des appendiculo-urétéroplasties ont été réalisées a droite, mais lorsque le méso-

appendice est long et mobile, cette technique peut étre utilisée a gauche.
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Fibrose rétropéritonéale a propos de 20 cas et revue de la littérature

Figure 88 : Schéma montrant les différentes étapes du lambeau vésical
tubulé de Boari-Kuss [201]:

: Découpe du lambeau vésical.
: Réimplantation urétérale.
: Fermeture du lambeau.

N w >

: Fermeture du lambeau et réimplantation urétérovésicale

Figure 89 : schéma montrant une urétéro-iléoplastie gauche
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Dans notre série, aucune urétéroplastie n’a été réalisée.

b. La transplantation rénale [29,89] :

Cette intervention permet de remédier a une atteinte étendue de l'uretére sans recourir a
I’iléoplastie.

Elle est surtout réalisée dans les formes hautes qui touchent le pédicule rénal, et n’est
possible que si la longueur de I'artere et de la veine rénale est suffisante.

Le rein est transplanté dans la fosse iliaque controlatérale avec anastomose vasculaire sur
les vaisseaux iliaques. L'uretere pelvien sain est libéré pour étre anastomosé au bassinet.

Le premier cas d’autotransplantation rénale pour FRP a été réalisé en 1996 par C.Linke
apres échec d’une urétérolyse suivie d’une tentative de reconstitution de 'uretére par lambeau

spiralé, avec un recul satisfaisant de 12 mois [28,89].

c. Lanéphrectomie [191,193]:

La néphrectomie correspond a [I'ablation d’un rein. Dans le cadre de la FRP, la
néphrectomie est réalisée habituellement sur un rein détruit par I'obstruction chronique, avec
I’autre controlatéral sain.

Actuellement, la néphrectomie par coelioscopie transpéritonéale est de plus en plus
utilisée pour I’ablation des reins non fonctionnels.

Dans notre série,l’indication de la néphrectomie a été posée dans un seul cas, soit (5%).
C’est celui d’un patient agé de 60 ans, tabagique chronique et hypertendu sous inhibiteurs
calciques admis dans un tableau de lombalgies bilatérales évoluant dans un contexte d’apyrexie
et de conservation de I’état général, dont I'UIV et I’'Uro-scanner avaient objectivé un rein droit
muet.La néphrectomie a été réalisée aprés équilibration hydro-électrolytique et une bi-

antibiothérapie,par voie conventionnelle; lombotomie sous la 12éme cote.

d. La pyéloplastie:

Elle a été décrite dans une observation de LEPOR pour une localisation inhabituelle de la

fibrose rétropéritonéale avec envahissement de I'uretére proximal et du bassinet [6,7].
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Dans notre série, aucune pyéloplastie n’a été réalisée.

e. Dilatation percutanée par ballon de la sténose urétérale [14,28]:

Un guide est poussé de facon antérograde apres pyélostomie, sur lequel est monté un
ballon type: « Gruntzig », I’opérateur réalise par la suite des insufflations de 30 s environ.

Cette méthode peut étre considérée comme le traitement potentiel et palliatif des sujets a
hauts risques chirurgicaux. La localisation et la longueur de la sténose urétérale sont les
éléments déterminants pour prédire une réussite.

Dans notre série, cette technique n’a jamais été réalisée.

2.4. Chirurgie de I’anévrysme aortique :

Le but du traitement des anévrismes de I’aorte abdominale (AAA) (figure 90 et 91) dans la
FRP est d’éliminer la source de I'inflammation a l'origine de la plaque fibreuse. En outre, le
traitement de 'anévrisme permet d’éviter le risque de sa rupture.

Le principe du traitement de I'anévrysme de 'aorte abdominale repose sur la mise en place
d’une prothese vasculaire, permettant ainsi d’exclure la paroi anévrismale de la pression artérielle
systémique. Cette intervention peut se faire par chirurgie a ciel ouvert ou par endoscopie.

Le traitement chirurgical, par chirurgie a ciel ouvert, permet la mise a plat-greffe avec
ouverture du sac anévrismal, qui éradique totalement le probleme de la rupture secondaire
puisgu’il n’y a plus d’anévrisme [203].

Le traitement endovasculaire exclut I'anévrisme par une endoprothése couverte,
introduite par voie fémorale et amarrée a la paroi aortique saine d’amont et d’aval par une
endoprothése.

Ses avantages principaux résident dans I’absence de laparotomie, de clampage aortique
et dans la limitation des pertes sanguines. Par ailleurs, Le traitement endovasculaire est devenu
une alternative thérapeutique a la chirurgie classique dans la pratique courante [203].

Dans la fibrose rétropéritonéale secondaire a [|'anévrisme aortique, méme apres

traitement chirurgical de celui-ci, la régression da la plaque fibreuse reste un sujet de
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controverses. En effet, méme si la régression totale de la plaque fibreuse a été décrite dans des
séries [1], les résultats de plusieurs études indiquent qu’il y a persistance, parfois partielle de la
plaque fibreuse [204,206]. Cette persistance aprés traitement chirurgicale, souléve la question

de savoir si I’association d’une corticothérapie pos-opératoire serait bénéfique [205].

+O=38. 1 mm

Figure 91 : aspect échographique d’un anévrisme de I'aorte abdominale
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2.5. Complications :

a. Les complications de I'urétérolyse [1,6,28,87,140,159,207] :

Lors de l'urétérolyse, certaines complications peuvent survenir :

a.l. Lanplaie urétérale :

Son risque est élevé quand la dissection de la fibrose est difficile. Elle doit étre répétée
sous couvert d’une sonde urétérale et de néphrostomie seulement si le canal est bien
vascularisé.

Le risque de la plaie urétérale lors de la dissection et celui de la nécrose ischémique lors
des suites opératoires sont importants.

En cas de lésions de la paroi, il convient de fermer celle-ci par du fil résorbable 4/0 ou
5/0. Il est rarement nécessaire de faire une résection urétérale avec anastomose urétéro-
urétérale.

Le Guyader rapporte dans sa série 5,5 % de fistules [6].

a.2. Lanécrose urétérale [6,140,159]:

Elle est peu fréquente, elle se manifeste par une fiévre, une poussée d’insuffisance
rénale, et un uropéritoine.

Le traitement par la montée d’une sonde urétérale double ] est souvent insuffisant pour
tarir certaines fistules, I'urétérectomie segmentaire suivie d’une anastomose est tres aléatoire, le
traitement proposé selon le siége des lésions est une urétéro-iléoplastie ou une réimplantation
urétérale dans une vessie psoique, le plus souvent ces lésions sont étendues, et le recours a une
néphrectomie reste indiqué.

Dans la série de Le Guyader [6], cette complication est notée dans 22 % des cas.

a.3. Lasténose urétérale itérative :

Dans la série de Le Guyader [6], elle est survenue dans 22 % des cas.
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Pour Wagenknecht [140], la récurrence de la sténose urétérale aprés simple urétérolyse

est de 68%.

b. Autres complications :

Les complications postopératoires dans les autres interventions chirurgicales sont liées
essentiellement au terrain. Elles sont souvent dues a des accidents thromboemboliques et

hypertensifs, ainsi qu’a des complications infectieuses (tableauXV).

- 182 -



TableauXV :

Les complications de la chirurgie

Complications

Série Patients Décés . . Complications urologiques Autres
cardiovasculaires
48% récidive sans
Wagenknec 156 corticothérapie10% récidive
ht [140] - - sous corticothérapie -
5% nécrose urétérale
11 dont 5 dus
a la chirurgie, 1
ar péritonite, .
parp ) 6 fistules.
Dufour [47] | 62 1 par cellulite — L .
. 7 récidives.
RP, T par arrét
cardiaque et 2
par septicémies
L 5% de fistules urinaires, 9% de
1 péritonite ) , oz
o 1 embolie nécrose urétérale, 9% de
urinaire avec ) , o
Le Guyader 3 ) pulmonaire, sténose itérative39% de
rupture .
[6] P ) 1 infarctus du récidive pour chirurgie seule,
septique - . .
myocarde 17% de récidive pour chirurgie
de la rate N . .
associée a une corticothérapie
El Quakdi 12 1 fistule urétérale, 1 fistule Abcés de
[35] T T pyéligue, 1 sténose de |'uretére. la paroi
Deluca [29] [ 9 o e e __
| sté ctérale traité Infection
. s sténose urétérale traitée par )
Barbalias 1 apres 24 ) P da la plaie,
21 ) o section et anastomose o
[28] mois ) ) iléus
termino-terminale i
paralytique
4 récidives :
1 apres urétérolyse sans intra-
péritonisation traité par
corticothérapie seule avec un
bon résultat.
L. 2 récidives motivant une
1 décés en . .
Mazeman , . réintervention avec un bon
13 postopératoire | ___ J , ) —
[159] ) résultat et une évolution en IRC.
précoce L , .
1 récidive nécessitant une
néphrostomie qui n’a pas
empéché 'évolution vers une IRC
2 fistules urétérales : 1 traitée
par sonde urétérale, I'autre ayant
nécessité une néphrostomie.
; . . , Hématome
Desbois 4 thromboses 4 insuffisances rénales 3 .
31 . ) . rétropérito
[27] veineuses chroniques (IRC)

néal
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Dans notre série, pour tous les malades opérés, les suites post opératoires ont été

simples.

Xl. Evolution :

L’évolution de la FRP est imprévisible, méme apres le traitement. Elle dépend de plusieurs

facteurs :

L’age des patients : I’évolution est nettement plus favorable chez lespatients agés
entre 40 et 50 ans [5].

La précocité du diagnostic : le degré de Il'atteinte conditionne le pronosticde la
maladie. Si le rein n’est pas endommagé, et si la libération urétéraleest possible de
maniére médicale ou chirurgicale, le taux de succes a longterme est supérieur a 90%
[140, 153,187].

L’extension du processus fibreux : les meilleurs résultats sont notés dansles formes
unilatérales qui sont les moins fréquentes.

La phase de la maladie : la réponse a la corticothérapie est meilleure dans laphase
précoce inflammatoire.

L’existence ou non d’une infection urinaire sous-jacente qui peutcompromettre la
fonction rénale.

L’étiologie est un facteur important dans I’évolution de la maladie : les FRPd’origine
médicamenteuse sont de bon pronostic. La suppression desmédicaments entraine
dans la majorité des cas une disparition ou unerégression de la plaque fibreuse

[153]. Les fibroses secondaires d’originenéoplasique sont de mauvais pronostic.

Bien que des formes spontanément régressives a la suite de biopsie ou delaparotomie

exploratrice aient été décrites, I’évolution la plus habituelle se fait versl’aggravation de la

maladie.
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Dans les formes unilatérales, une bilatéralisation est possible au cours de I’évolution de
la maladie [3,208].

Dans les formes bilatérales, une aggravation des signes de compression et des
extensions de la fibrose aux autres organes a savoir :

Compression vasculaire ; Compression digestive ; Extension au médiastin supérieur
et I'atteinte vésicale ;

La rapidité de I’évolution est variable de quelques mois a plusieurs années. De longues

périodes de stabilisation sont possibles avec potentiel évolutif parfois tres tardif.

A distance, I’évolution est marquée par le risque de récidive du processus fibreux [39]. En

dehors des récidives de la FRP, les complications inhérentes a la maladie sont :

v Insuffisance rénale chronique [39] ;

v' 30% des patients avec une clairance de la créatinine supérieure a 90 ml/minen fin de
suivi.

v" Thrombophlébite des membres inférieurs dans 17% [13];

v (Edemes des membres inférieurs chronique et développement d’unecirculation
collatérale abdominale en rapport avec la sténose de la veinecave inférieure
[5,6,7,33,47,84,85,88]

v Apparition d’une hypertension artérielle : 7% [6,7,88]

v" Hydrocele [97];

v" Anéjaculation et autres troubles sexuels : la compression progressive desfibres
sympathiques périaortiques peut conduire a I’anéjaculation [171];

v Claudication : la compression progressive de I'aorte peut conduire al’apparition des
claudications artérielles des membres inférieurs [13].

v" Corticodépendance : 47% [165]

v’ Déces : entre 7% et 25% (9% dans notre étude) [47,165];
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Sur 20 patients de notre étude I’évolution était comme suit :

— Une amélioration clinique et biologique a été observée chez 18 patients, soit (90%)
avec disparition de la douleur et amélioration de I’état général.

— Une patiente a développé un carcinome du col utérin avec métastases pleurales et
péritonéales aprés 5 ans de traitement par les immunossuppresseurs (Azathioprine)
et a décédé suite aux complications de sa carcinose.

— Un patient ayant une FRP d’origine néoplasique est décédé 1 mois aprés sa sortie
suite aux complications de sa tumeur gastrique.

— Aucune complication secondaire a la corticothérapie n’a été observée chez les
patients au cours du suivi.

— Un patient avait un rein non fonctionnel et avait bénéficié d’une néphrectomie.

Xll. Surveillance :

1. Intérét :

L’évolution a distance des FRP est marquée par le risque de récidive du processus
fibreux.

Les gestes chirurgicaux se limitent a la libération des ureteres comprimés par la plaque
fibreuse, sans agir sur I'origine de la maladie. Lors d’une simple urétérolyse, les récidives sont
fréquentes, estimées a 68 % [13,140,159]. Bien que les différentes méthodes chirurgicales de
protection urétérale permettent de réduire ces récidives a 30 % mais elles ne les suppriment pas
[195]. En cas d’urétérolyse associée a une protection urétérale le taux de récidive est de 48 %.
Les résultats a long terme de I’épiplooplastie ou du lambeau péritonéal semblent supérieurs a
ceux de l'intrapéritonisation (6 % de récidives contre 50 %) [190]. La littérature ne semble pas
montrer de bénéfice significatif du lambeau épiploique par rapport au lambeau péritonéal [209].

La compression urétérale réapparait aux endroits ou la protection est impossible, notamment
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aux deux extrémités de l'uretére. Il parait d’un intérét évident de mettre en place une protection
urétérale préventive dans le cas d’intervention sur les formes unilatérales pour prévenir une
bilatéralisation.

L’utilisation des corticoides est intéressante pour prévenir les récidives des sténoses
urétérales apres traitement chirurgical selon Wagenknecht, elles sont réduites de cing [140].

Le délai d’apparition des récidives est imprévisible allant de trois mois a plus de 9 ans
quel que soit le traitement, elles sont plus fréquentes dans les 5 premieres années imposant

ainsi une surveillance étroite [13,140,159].

2. Moyens :
2.1. Clinique :

Une surveillance réguliere du poids, de I'état général, de la tension artérielle, de la
température, et un examen des fosses lombaires, s’impose chez tous les patients suivis pour

fibrose rétropéritonéale.

2.2. Biologie :

La surveillance biologique se base essentiellement sur I'évaluation de la fonction rénale
par dosage de l'urée et de la créatininémie, et sur I'appréciation du syndrome inflammatoire
biologique par mesure de la VS et la CRP.

Certains auteurs préconisent un rythme de surveillance réguliére de un a deux mois de

ces deux parameétres [1,13].

2.3. Radiologie [9]:

L’échographie abdominale et la TDM sont les examens les plus utilisés pour la
surveillance.
— Ainsi, les éléments radiologiques de surveillance des FRP dépendent du choix
thérapeutique.

e Les FRPB traitées par chirurgie peuvent étre surveillées par simple UIV.
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o L'efficacité d’un traitement corticoide peut étre évaluée de facon directe par
I’échographie et notamment par la TDM, au moindre doute quant a la

perméabilité urétérale, I’'UIV s’impose de nouveau.

Cette surveillance doit étre longtemps poursuivie car on peut assister a des reprises
évolutives lors de la diminution ou de I'arrét des corticoides.
e Chez les malades traités par association corticothérapie sonde double J, la

surveillance évolutive de la fibrose repose sur la TDM.

Aprés retrait des sondes urétérales vers le 3¢me mois, I’évaluation de la perméabilité des
uretéres par une UIV s’impose.

La fréquence des examens est variable selon les cas: tous les six mois environ pendant
les deux premiéres années, puis une fois par an si aucun signe de rechute n’intervient, et ceci
pendant une durée illimitée [1,13].

Dans notre série, on s’est basé sur des critéres cliniques, biologiques et radiologiques
pour surveiller I’évolution de cette affectionaprés un recul moyen de 6 mois et demi.

Sur le plan clinique : la surveillance de I’état général, la douleur, le poids, la tension et les
signhes de compression veineuse.

Sur le plan biologique : la fonction rénale et la vitesse de sédimentation.

Sur le plan radiologique : le controle scannographique a été réalisé chez 9 de nos
patients, soit (45%) et avait montré :

- Une stabilisation de la masse fibreuse chez 4 malades, soit (20%)

- Une réduction de la plaque de fibrose chez 5 malades, soit, (25%)
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Xlll. Pronostic :

Le pronostic de la FRP est essentiellement lié [159,160,162]:
e A l'atteinte rénale: Chez les patients porteurs d’une FRP idiopathique sans atteinte
rénale ou avec un traitement efficace, le pronostic est généralement excellent avec

90 a 100 % de survie a long terme [5,49,89,90]

Dans la série de Baker [5], le taux d’urée et de créatininémie au moment dudiagnostic,
chez les patients atteints de FRP, reste un élément pronosticremarquable. En effet, il existe une
différence significative (p<0.05) des taux de l'urée et de la créatininémie au moment du
diagnostic chez 15 patients décédés, et 36 vivants parmi des patients suivi pour FRP :

> Patients décédés : Urée = 28+/- 21 mmol/l ;

Créatinine = 720+/- 45 pmol/I ;

> Patients vivants : Urée = 17,8 +/- 13 mmol/I ;

Créatinine = 410 +/- 34 pymol/Il ;

e Au retard du diagnostic: En effet, le risque d’avoir une insuffisance rénale
chronique irréversible par destruction du parenchyme rénal est d’autant plus
grand que la fibrose est ancienne [5]. la majorité des patients répondent
favorablement auxdifférentes thérapeutiques instaurées, si le diagnostic est posé
dans les premiersstades de la maladie.

e Au caractere malin ou pas de la FRP: En revanche, le pronostic prend un caractére
trés péjoratif dans les fibroses malignes puisque la moyenne de survie est de 03 a
06 mois apres le diagnostic [90].

e Aux atteintes vasculaires: avec les complications thromboemboliques de la

compression veineuse et les plus rares ischémies par sténoses artérielles.

Les FRP avec compression veineuse sont debon pronostic si la prise en charge est rapide
et adéquate. Tout retard expose a un risque d’embolie pulmonaire qui peut engager rapidement

le pronostic vital
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Dans notre série, les meilleurs résultats en matiere d’évolution ont été observés chez les
patients admis avec une fonction rénale conservée ou les patients avec une légére altération de
la fonction rénale.

Les 3 patients ayant une FRP secondaire a I’athérosclérose ont bien évolué sans
complications vasculaires.

Deux patients ont décédé suite aux complications de leurs carcinoses.
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La FRP est une maladie rare qui se caractérise par la transformation progressive du tissu
adipeux rétropéritonéal en une masse fibreuse qui enserre I'aorte abdominale, la VCI et les

ureteres.

Elle touche essentiellement I’lhomme agé de 45 a 70 ans avec un age moyen de 53 ans,

pour des extrémes allant de 14 a 85 ans. Le sex-ratio M/F est de 3,1.

C’est une affection urologique par sa révélation, son diagnostic, son traitement et son

pronostic.

Sa physiopathologie reste inconnue, plusieurs hypothéses ont été proposées, celle d’'une

origine auto-immune reste la plus admise.

La FRP peut étre idiopathique dans 70% des cas, mais aussi étre secondaire, soit a une
prise médicamenteuse, a une agression rétropéritonéale ou périanévrysmale ou bien a un

processus malin, d’ou I'intérét de I’étude histologique.

Le tableau clinique associe des douleurs lombo-abdominales, parfois associées a des OMI

et une AEG avec un amaigrissement souvent important.

Sur le plan biologique, cette affection est caractérisée par un syndrome inflammatoire
avec une augmentation de la VS, une anémie inflammatoire et une insuffisance rénale qui peut

étre notées dans les formes évoluées.

L’échographie représente I'examen paraclinique d’imagerie qui est souvent pratiqué en
premier. Cependant, la tomodensitométrie (TDM) et I'imagerie par résonance magnétique (IRM)

restent les moyens d’exploration de référence pour le diagnostic de la maladie.

La surveillance de I'évolution de la plaque fibreuse se fait par la TDM. Le diagnostic

étiologique repose sur I’histologie.
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Le traitement de la FRPB peut faire appel a la corticothérapie qui est le choix
thérapeutique de premiére intention. La durée du traitement est souvent en fonction de
I’évolution de la maladie. Le traitement par drainage des voies urinaires estsouvent indiqué en
premiere intention dans le but principal de soulager lerein obstrué. Le traitement chirurgical par
urétérolyse est de moins en moins utilisédevant les bénéfices qu’apporte le drainage des voies
excrétrices par sondes double Jassocié ou non a la corticothérapie. L'urétérolyse avec
intrapéritonisation desuretéres reste la méthode la plus utilisée et celle qui protége le mieux

contre lesrécidives. Ce traitement peut étre proposé dans les FRPM.

Les récidives sont tres fréquentes dans les 10 premieres années de |'évolutionde la
maladie. L'incidence des récidives est plus importante pendant les cingpremiéres années, ce qui
implique une surveillance tres prolongée des patientsaprés traitement. Cette surveillance est

clinique, biologique et radiologique.

Le pronostic des FRPB dépend de la précocité du diagnostic et de la fonctionrénale. Quant

aux formes malignes leur pronostic reste séveére.

Les deux facteurs essentiels de la mortalité sont : I'dge avancé des patients ; et

I'importance de I'insuffisance rénale au moment du diagnostic.
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Annexe 1 :

Fibrose rétropéritonéale :
Fiche diagnostique et thérapeutique

e Date d’admission : .............coiiiiiiii
e Médecintraitant : ...............oooiiiiii
e N°dossieroulP ...
o SeIVICE & i
e HoOpital i oo
> Identité :
o NOM I
o Prénom i
e Sexe: H O FO
e Date de naissance i.........ccoeeieiiiiiiiiiiieeann,
e Agede diagnostiC i......coeeiiiiiiiiiiiiiiiiis
o Origine @i
> Antécédents :
e Tabagisme : oui O non
Sioui : Actif O Consommation globale :................
Passif O
e Diabeéte ouil nonO
e Prise médicamenteuse : oui O nonO
Si oui
- Methysergide : oui O nonO
- Methyldopa : oui O nonO
- B - Bloquants : oui O nonO
- Ergotamine : oui O nonO
—AULIeS &
e Irradiation abdominale ou pelvienne : oui O nonO
Sioui préciser @ .........cocoiiiiiiii
e Tuberculose : oui O non0O
e Anévrisme aortique abdominale : oui O nonO
e ATCD de traumatisme abdominale ou rétropéritonéale : oui O nonO
Si Ui Préciser @ ..o
e ATCD de chirurgie abdominale ou rétropéritonéale : oui O nonO
Siouipréciser : ..........occoiiiiii
¢ Maladie Néoplasique connue : oui O nonO
¢  Exposition a ’Amiante (Asbestose) oui O nonO
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Maladie Athéromateuse :
Maladie inflammatoire :

Sioui préciser : .......ocooiiiiiiiii

Maladie Auto-immune :

Si oui préciser : ......coooiiiiiiiii

Maladie fibrosante :
Si oui - Thyroidite de Riedel :

- Cholangite sclérosante :

- Fibrose Pulmonaire :
- Fibrose mésentérique:
- Fibrose médiastinale:

= AULIes & ..o

Maladie granulomateuse :
Sioui - Sarcoidose :
- Cirrhose :

—AUtres
Maladie de collagéne et vascularites :

Si oui : -Maladie d’Horton :
-Artérite de takayasu :
-Sclérodermie :

-Lupus Erythémateux disséminé :
-Sd . De Gougerot Sjogren :

-Péri artérite noueuse :

—AUTreS & s
ATCD familiaux de fibrose rétropéritonéale (FRP) :

Modes de révélation :
-Douleur :

-Oligo-anurie :

-HTA :

-Insuffisance rénale :

-Fiévre :
-AEG :

-Signes généraux :

-Sd. Inflammatoire :
-Autres :

> Examen clinique :

TA ...

oui

oui O
oui O

oui O nonO

ouild
oui O
ouild
ouild
ouid
oui O nonO

oui O
ouild
oui O nonO

oui O

oui OnonO
oui O

oui O nonO
ouiDd nonO
oui OnonO
oui O nonO

ouid non0O

oui O nonO

oui Onon0O

oui O nonO
oui OnonO
oui OnonO
ouil nonO
oui O nonO
oui O nonO

O nonO

nonO
nonO

non
non
non
non
non]

nonO
nonO

nonO

non O
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o Température: .................

e (Edémes des membres inférieurs :

e Asthénie :
e Amaigrissement :
e Douleur:

Si oui préciser: ...............

e Adénopathies :

Si oui préciser : ...............

¢ Diminution des pouls périphériques :

¢ Manifestations urologiques :

Si oui préciser : ...................
e Manifestations génitales :

Si oui préciser :....................
¢ Manifestations digestives :

Si oui préciser : ...................

e Manifestations respiratoires :

oui préciser: ...........ooeeiin..

o Autres ...
> Biologie initiale :
-NFS-PQ : -Hb:............. - leucocytes :..........
“VS —CRP i,
-Urée:.................. —Créat @.........ceeonee...
- cholestérol total :................. -Triglycérides :..............

—-Autres : — Anticorps antinucléaires (ANA) :

-Marqueurs tumoraux
Radiologie initiale :

-Echographie :

-Tomodensitométrie (TDM) :

RESUITATS & oot e

-Urographie intraveineuse (UIV) :

RESUITATS & ooeieit e e e

-Scintigraphie :

RESUIEATS & ooeieit e

-Autres explorations radiologiques :

Résultats : ....ovoveiei e
Biopsie de la fibrose :

Siouivoied’abord : ...

oui O non
oui O
oui O

oui O non O

ouid non0O

O
non
non

oui O non 0O

oui O non

O

oui O non0O

oui Onon

oui O non

oui O

oui O nonO

oui O0 nonO

oui O nonO

oui O nonO

oui O nonO

O

O

-Electrophorése des Protéines Plasmatiques :

nonO

O
O

Si
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Résultats : FRP idiopathique : oui 0O nonO
FRP secondaire : oui 0O nonO

> Modalités thérapeutiques :

Chirurgie : oui O nonO
Drainage urinaire des voies excrétrices : oui O nonO
Traitement Médical : oui O nonO
Sioui -Corticoides : oui O nonO
-Tamoxiféne : ouid nonO
-Immunosuppresseurs : oui O nonO
-Colchicine : oui O nonO
-Autres o
> Surveillance :
e Clinique : -Température :
-T.A:
-Etat général : bon O mauvais
-Douleur : présente O absente O
-Autres
e Biologique: -NFS:............
“VS -CRP:....cccevenn,
-Urée :............ -Créat: ................
-Autres :.........
e Radiologiques :
-Echographie : oui O nonO
Résultats :...................
-TDM : oui O nonO
Résultats :.............coeene.
-Autres : oui O non]
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Résumé

Introduction :

La fibrose rétropéritonéale (FRP) est une maladie rare. Elle se caractérise par la
transformation progressive du tissu adipeux rétopéritonéal en une masse fibreuse qui enserre
I’aorte, la veine cave inférieure et les voies urinaires responsable d’une altération progressive de
la fonction rénale. Le mode habituel de présentation de cette maladie comporte I’association de

douleurs lombaires, d’une insuffisance rénale, et d’un syndrome inflammatoire biologique.

Objectifs :
A travers vingt observations et revue de la littérature, nous allons étudier la prévalence,
les aspects cliniques, biologiques, et radiologiques, et nous insisterons sur les modalités

thérapeutiques de cette maladie rare.

Patients et méthodes :
Etude rétrospective de dossiers de 20 patients pris en charge au service d’Urologie au
sein de I'Hopital Militaire Avicenne de Marrakech durant la période allant de Juillet 2010 au 31

Décembre 2015.

Résultats :

Il s’agissait de quinze hommes et cinq femmes. L’dge moyen au moment du diagnostic
était de 53 ans avec des extrémes allant de 41 a 74 ans. La symptomatologie clinique était tres
variable, dominée par la douleur lombaire qui était présente chez douze malades (66%). Huit des
patients (40%) inclus dans notre étude présentaient un amaigrissement non chiffré au moment
du diagnostic. Les signes urinaires obstructifs étaient présents chez sept de nos malades (35%)
alors que ceux irritatifs chez quatre malades (20%). L’hypertension artérielle était notée chez six
patients (30%) a I'admission. L’hématurie était présente chez un seul malade (5%). Les autres
signes étaient variables et non significatifs. Les explorations biologiques avaient montré une

insuffisance rénale chez quinze malades (75%), et la présence d’un syndrome inflammatoire
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biologique (VS accélérée ou CRP augmentée) chez dix-huit malades (90%). Le diagnostic de la
maladie était suspecté dans tous les cas sur les données de I’échographie, et confirmé par la
TDM qui objectivait une lésion tissulaire rétropéritonéale engainant les gros vaisseaux et les
voies urinaires. La biopsie tissulaire avait été réalisée chez quinze malades (75%), le plus souvent
par voie percutanée radioguidée (50%), mettant en évidence la présence d’un tissu fibreux dense
riche en fibroblastes et en vaisseaux congestifs, évoquant des remaniements fibro-
inflammatoires non spécifiques.Dans notre série, la FRP était idiopathique dans quatorze cas
(70%). Elle était secondaire a I'athérosclérose dans trois cas (15%), secondaire a une tumeur
gastrique dans un cas (5%), et secondaire a une thyroidite de Riedel chez un seul malade (5%). Un
cas de fibrose systémique associant une FRP, une thyroidite de Riedel et une fibrose hépatique a
été noté (5%). Dix-sept de nos patients (85%) avaient bénéficié d’un drainage urinaire dont seize
par sonde double J et un par néphrostomie percutanée. Dix-neuf de nos patients (95%) ont été
mis sous corticothérapie dont deux cas en association avec des anticoagulants et un cas avec
I’azathioprine.

Une amélioration clinique et biologique, avec disparition de la douleur, amélioration de
I’état général et du bilan inflammatoire, et normalisation de la fonction rénale a été observée
chez dix-huit patients (90%). Deux patients sont décédés le premier suite aux complications de
sa tumeur gastrique et la deuxieme suite aux métastases pleurales et péritonéales d’un
carcinome du col utérin développé aprés 5 ans de traitement par I’azathioprine.

Aucune complication secondaire a la corticothérapie n’a été observée chez les patients au
cours du suivi. Un patient (5%) avait un rein non fonctionnel, et avait bénéficié d’une

néphrectomie.

Conclusion

Nous avons confirmé la rareté de la fibrose rétropéritonéale, la difficulté de son
diagnostic, la fréquence de la douleur, du syndrome inflammatoire et de I'insuffisance rénale. Le
drainage urinaire est indispensable dans la plupart des cas et le suivi régulier des malades est

nécessaire.
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Abstract

Introduction:

Retroperitoneal fibrosis (RPF) is a rare disease. It is characterized by the gradual
transformation of retoperitoneal adipose tissue into a fibrous mass that surrounds the aorta,
inferior vena cava, and urinary tracts that are responsible for a progressive deterioration of the
renal function. The usual mode of presentation of this disease includes the association of lumbar

pain, kidney failure, and a biological inflammatory syndrome.

Objectives:
Through twenty cases and a literature review, we will shed light the prevalence, clinical,
biological, and radiological aspects of this disease, putting a great emphasison its therapeutic

attributes.

Material and methods :
Retrospective study of twenty observations of the RPF treated in the Urology Department
in the Military Hospital Avicenne of Marrakech during the period from July 2010 to December 31,

2015.

Results :

This case study bears on fifteen men and five women. The average age of diagnosis was
53 years old, ranging from 41 to 74 years old. Clinical symptoms were very variable and
dominated by lumbar pain, which was present in twelve patients (66%). Eight patients (40%)
included in our study showed weight loss during the time of the diagnosis.

Generally speaking, the findings show that the weight loss was not actually encrypted at
all.

Obstructive urinary symptoms were present among seven of our patients (35%) while
four patients manifested irritative symptoms (20%). High blood pressure was observed among

six patients (30%) at admission. The hematuria was present among one patient (5%). Other signs
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were variable, and insignificant. Laboratory investigations showed renal failure among five
patients (75%) , and the inflammatory syndrome (VS accelerated or CRP increased) among
eighteen patients (90%). Based on echographic data, the diagnosis seemed to be suspect in all
the cases, and this outcome has been confirmed by the CT Scan, which objectified a
retroperitoneal tissue damage, sheathing vessels and the urinary tracts.

The tissue biopsy was realized among fifteen patients (75%), mostly by radio-
percutaneously (50%), highlighting the presence of a dense connective tissue fibrosis without any
malignant sign. In our study, the retroperitoneal fibrosis was idiopathic in fourteen cases (70 %).
It was secondary to atherosclerosis in three cases (15%), secondary to gastric tumor in one case
(5%), and secondary to Riedel thyroiditis for one patient only (5%). A systemic fibrosis combining
a retroperitoneal fibrosis, a Riedel thyroiditis and hepatic fibrosis was observed in one patient
(5%). Seventeen patients (85%) had received a urinary drainage, sixteen by double J stent and one
by percutaneous nephrostomy. Nineteen of our patients (95%) received corticosteroid therapy, in
association with anticoagulants for two patients and one case with azathioprine.

Clinical and laboratory improvement, with disappearance of pain, improvement of the
general balance sheet and the inflammatory state and the normalization of renal function was
observed in eighteen patients (90%). Two patients died from complications the first of his
stomach tumor and the second following the pleural and peritoneal metastases from cervical
carcinoma developed after 5 years of treatment with azathioprine.

No complications secondary to steroid therapy were observed in patients during follow-

up period. One patient (5%) had a non- functioning kidney and had received nephrectomy.

Conclusion
The study confirmed the rarity of retroperitoneal fibrosis, the difficulty in its diagnosis,
the frequency of pain, inflammatory syndrome and renal failure. Urinary drainage is necessary in

most cases and regular follow-up of patients is required.
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