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La naissance d’un enfant avec une variante de 1’exstrophie vésicale est
exceptionnelle. Sa présentation initiale peut préter a confusion, ce qui retarde

souvent le traitement.

L’argument le plus convaincant pour une classification des variantes est le fait
que le traitement de diverses entités differe de fagon spectaculaire. Par conséquent
toute erreur dans le diagnostic initial peut avoir un effet néfaste sur le résultat a long
terme chez un patient. Il est donc critique pour ces enfants de recevoir un diagnostic

a la naissance et d’étre confiés a un centre spécialisé en urologie pédiatrique.

Il existe de nombreuses malformations concomitantes a ces variantes dont
I’origine ne peut pas étre adéquatement expliquée par les théories embryologiques

disponibles.

Le fait que la fissure veésicale supérieure est la variante la plus rapportée dans la
littérature, avec tous les patients continents, explique la raison pour laquelle les
variantes de ’exstrophie, dans leur ensemble, sont souvent décrites plus favorables

concernant les résultats par rapport a la présentation classique.

Le but de notre travail est de mettre I’accent sur I’origine embryologique et la
description anatomopathologique de ces malformations avec les anomalies
associées, ainsi que leur démarche thérapeutique tout en rapportant notre expérience

dans la prise en charge de ces entités.

Notre étude porte sur 4 cas de variantes de 1’exstrophie colligés a 1’hdpital
d’enfants de Rabat et s’étend sur une période de 10 ans, de 2001 a 2010. Il s’agit
d’un cas de duplication ex strophique frontale, 1 cas de duplication ex strophique
sagittale avec fissure vésicale inférieure, 2 cas de pseudo exstrophie ; chez un gargon

et une fille.
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En 1962, Marshall et Muecke ont decrit un certain nombre de variétés de
I’exstrophie vésicale, y compris la pseudoexstrophie, la fissure vésicale
supérieure et la duplication exstrophique. Au cours des 14 derniéres années, des
cas isolés d'une quatrieme entité, 1’exstrophie couverte, ont été rapportés. Elles
sont parfois appelées variantes de la «symphyse divisée ». Les facteurs
communs présents chez ces patients sont I'existence des défauts musculo-
squelettiques associés a 1’exstrophie classique, 1’élargissement de la symphyse

pubienne et la divergence des muscles droits de 1’abdomen. [1]

Le premier cas d’exstrophie incompléte de la vessie a eté décrit en 1935 par
Mackenzie. La patiente avait un bassin «en deux parties », aucun pubis, un
ombilic bas inséré, des grandes levres séparées, et I'incorporation de la paroi
vésicale antérieure dans la gaine du muscle droit. Principalement, aucune
thérapie n’a été indiquée. La vessie a été séparée de la paroi abdominale

antérieure au moment de la césarienne. [2]

Le terme de pseudoexstrophie a été inventé par Hejtmancik, King, et Magid
en 1954, ils ont rapporté le cas d’une fillette de 7 ans avec un prolapsus grave de
la vessie entre la symphyse pubienne divergente et les muscles grands droits. La

réparation chirurgicale avec agrandissement a été effectuée.

Deux cas supplémentaires ont été ajoutés a la revue des variantes de
I’exstrophie par Marschall et Muecke en 1962 [3], un total de 8 cas a éte
recueilli en 1985, un 9eme cas a été précédemment décrit par Sanvitale, mais ce

cas a été confondu avec I’anomalie d’un pénis ectopique. [4]



En 1990, Sheldon et al. [5] ont décrit un nouveau-né avec une plaque
exstrophique ayant une saillie coloniforme et une vessie sous-jacente. Turner et
al. ont été les premiers a décrire une exstrophie dupliquée avec la vessie
exstrophique continuant le systéme rénale gauche et une vessie couverte qui se

continue avec le rein droit. [6]



Epidémiologie



1) Incidence

L’exstrophie veésicale est une anomalie rare, avec une incidence de 1 sur
10.000 a 50.000 naissances vivantes [7]. Elle fait partie d'une large gamme de
défauts de la ligne mediane, collectivement appelés le complexe exstrophie /

épispadias.

L’exstrophie vésicale classique, la plus commune de ce complexe
représente 60% de ces lésions. Les variantes de 1’épispadias représentent 30% et
I’exstrophie cloacale compte pour 2%. Les 8% restants sont composés d'une

diversite de variantes de I’exstrophie. [8]

Dans 1’exstrophie dupliquée, Il y a moins de 30 cas rapportés dans la
littérature [9].

La vraie duplication vésicale exstrophique telle qu’elle est elle définie par
Marshall et Muecke est également une variante tres rare de la vessie
exstrophique et seulement 7 cas sont signalés dans la littérature mondiale
jusqu’a I’année 2008. [10]

D’autre part, on voit tres rarement les variantes de 1’exstrophie ou
"variantes de la symphyse divisee" avec une incidence de 1: 400 000 - 500 000
naissances vivantes et dans la littérature actuelle il reste principalement des

rapports de cas isolés.

L’incidence réelle de la pseudoexstrophie est difficile a déterminer en
raison du fait que beaucoup de ces cas sont totalement asymptomatiques et ne

peuvent jamais étre diagnostiqués.

Dans la littérature, la fissure vésicale supérieure est la variante la plus

couramment rapportée, avec plus de 30 cas décrits.



Les cas dans la catégorie de l’exstrophie couverte peuvent étre sous-

estimés en ce qui concerne le degré du défaut a la premiere présentation. [9]
2) Sexe

L’exstrophie vésicale est plus fréquente chez les gargons avec une
prépondérance de 3 /1 et n'est généralement pas associée a des anomalies . Les
variantes sont plus fréquente chez les filles et semblent étre associées avec des

malformations diverses. [11]

La plupart des cas rapportés dans la pseudoexstrophie étaient chez les
filles. [2]

Dans 1’exstrophie couverte, en ce qui concerne le sexe, Il y avait une
prédominance féminine de 60% par opposition a une exstrophie classique dans

laguelle les garcons dominent. [12]



Etiopathogenie



L'embryogenese de I'exstrophie vésicale et la division urinaire :

Marshall et Muecke ont discute de fagcon convaincante de la base
embryologique du complexe exstrophie /épispadias qui explique non seulement
I'exstrophie classique, mais aussi la plupart de ses variantes. Il a été declaré
fermement que, dans 1’exstrophie veésicale classique, la division urinaire est
effectuée a I'extrémité de la verge, produisant ainsi I'épispadias complet presque
constamment associe. Ils ont constaté souvent des cas isolés d’épispadias avec
vessie intacte, alors que l'inverse, c'est a dire, des cas isolés d'exstrophie vésicale

avec un pénis intact, sont extrémement rare.

L’embryologie de 1’exstrophie est unique de telle sorte que la théorie
populaire d'un arrét du développement, qui peut étre appliquée avec succes a la
plupart des autres anomalies congénitales, ne peut pas expliquer les
composantes anatomiques et les variantes de I'exstrophie, indiquant que d'autres

facteurs ou mécanismes sont également impliqués.

Deuxiemement, au contraire a d'autres anomalies, elle ne peut étre produite
experimentalement chez I’animal, ce qui limite son étude appropriée. Elle est
également unique en ce qu'elle implique en méme temps plusieurs systemes,

c'est a dire, urinaire, genital, et le systeme musculo-squelettique.

C'est la persistance ou I'hypertrophie de la membrane cloacale qui est
responsable de I'exstrophie classique. Cette membrane cloacale persistante ou
anormalement développée provoque un effet de coin qui empéche l'invasion
mésodermique entre les 2 couches de la membrane cloacale sous ombilicale.
Cette derniere, qui n'est pas supportée par du mésoderme subit une scission

verticale médiane, ce qui divise le bas appareil urinaire en 2 moities.
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Si le processus de division a débuté a la fin du tractus urinaire et a
progressé a partir duquel, il semble plus probable que le faible degré
d’épispadias serait le plus commun, mais I’inverse est vrai, car 1’exstrophie
compléte et 1’épispadias avec orifice urinaire a la sortie vésicale constitue 90%

du total des cas.

L'opinion la plus acceptable est que cette division commence a partir de la
zone centrale de la partie inférieure du tractus urinaire, c'est a dire, & proximité
du col de la future vessie. Ce point de vue non seulement explique les variantes

de I'exstrophie mais aussi leur incidence relative.

Il y a 3 modes possibles de défauts qui peuvent résulter en raison de

I'extension de cette scission verticale dans des directions différentes.

1) Le modeéle le plus fréquent est celui dans lequel la séparation se produit
dans les deux directions vers le haut et vers le bas menant a I'extrophie a la fois

de la vessie et du phallus comme c’est rencontré dans 1’exstrophie classique.

2) Si ce processus de division du col vésical s'étend seulement dans une
direction basse, cela se traduit par une exstrophie du phallus seulement comme
on I’a vu dans 1’épispadias avec l'ouverture au niveau du col vésical, la seconde

variété la plus commune du complexe exstrophie épispadias.

3) La troisieme possibilité est que la division ne se produit que dans une
direction ascendante qui épargne le pénis et l'urétre pour qu’ils puissent se

développer normalement. [13]

Les variantes de 1’exstrophie sont expliquées par la rupture incomplete ou

la persistance de la membrane cloacale anormale. [14]
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Johnston suppose que I'extension anormale de la membrane cloacale, en
direction crénienne empéche la fixation du mésoderme. D’autre part, Patten et
Barry, ont émis I'hypothése qu’un développement anormalement caudal des
tubercules génitaux au-dessous plut6t qu'au-dessus de la membrane cloacale a
été la cause de I'exstrophie. Une insertion anormalement caudale du « body

stalk » a été suggérée d’étre la principale cause.

L'insertion caudale empécherait I’ectoderme et le mésoderme en croissance
entre « le body stalk » et le bord supérieur de la membrane cloacale conduisant

au défaut.

Manzoni et al ont décrit un systéme de codification pour documenter les
anomalies dans 1’exstrophie cloacale et ses variantes. Récemment, la plaque
cloacale a été suggérée comme étant la clé pour comprendre le développement

précoce anorectal et génito-urinaire. [15]

La taille et I'étendue d'une membrane cloacale persistante au moment de sa
rupture compte pour les degrés de sévérité dans le complexe
exstrophie /épispadias qui peut varier d’un léger épispadias a 1’épispadias

complet avec exstrophie.
La pseudoexstrophie

Marshall et Muecke croient que dans ’exstrophie du cloaque, la membrane
cloacale est trop large et donc le mésoderme est tenu a I'écart par le coin de cette
membrane large. Rarement elle persiste, résultant en un défaut typique musculo-
squelettique sans exstrophie qu'ils ont nommé exstrophie fermée (pseudo
exstrophie). La vessie a une position sous-cutanée avec seulement une fine

membrane épithéliale qui la recouvre. [16]
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Figure 1: Les événements embryologiques survenant au cours du développement des

couches de la paroi abdominale antérieure basse sont schématiquement représentés
pour le foetus normal (en haut), le complexe d’exstrophie classique (au milieu), et la
pseudoexstrophie(en bas).[4]
Une infiltration mésodermique compléte tardive avant 1’extraversion
viscérale produirait le défaut abdominal musculosquelettique, mais permettrait
au developpement viscéral ultérieur de se poursuivre normalement, créant ainsi

une pseudoexstrophie. [2]
La fissure et la fistule vésicale supérieure

En ce qui concerne leur base embryologique, I’absence de cicatrice
médiane ou de commissure indigue que ce n'est pas la réunion, au contraire, c'est
la membrane cloacale anormalement persistante, qui, pour des raisons
inconnues, ne s'ouvrira qu'a la partie supérieure plutét qu’au centre plus habituel
en se divisant prés du col vésical. Toutefois, il existe des rapports de cas de

fistules vésicale supérieure dans laquelle une rainure dorsale ou une cicatrice
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médiane a été noté dans le pénis intact [17]favorisant la possibilité de fusion

secondaire aussi en provoquant une fistule et une fissure vésicale supérieure.[13]

La vessie urinaire est initialement en continuité avec le pédoncule
allantoidien au niveau de Iombilic. La persistance de ce pédoncule pourrait
interférer avec la descente vésicale. Une vessie qui n'a pas descendu
normalement serait susceptible de compromettre la fermeture de la paroi sous
ombilicale et se traduire par un ombilic bas inséré avec d’autres caractéristiques
de déformations musculo-squelettiques de 1’exstrophie. Au lieu d’étre une
variante de 1’exstrophie, la fissure vésicale supérieure peut étre une entité

clinique distincte résultant d'une base embryologique différente. [18]

Quand une membrane cloacale persistante ne s'ouvrira qu'a la partie

supérieure. Une fistule vesicale supérieure résulte. [19]
L’exstrophie dupliquée

Elle a été supposée d’étre due a une fissure vesicale superieure qui se
produit, mais plus tard, elle fonde, en laissant des bouts de la vessie a I'extérieur

tandis qu’une vessie intacte est créée sous la peau. [11]
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L’association de D’exstrophie dupliquée avec une poche colique

congénitale :

La base embryologique possible de l'association d’une poche colique et de
duplication vésicale exstrophiée se présente comme suit. Le tractus urinaire
inférieur et une partie du gros intestin se développent a partir du diverticule
allantoidien. Il est probable que les malformations ano-rectales résultent du
mauvais positionnement de ce diverticule avec le sac vitellin. Les auteurs ont
également supposé que la séquestration d'une partie de l'allantoide, en infra
ombilical, et une mauvaise progression mésodermique a donné lieu a une

duplication vésicale exstrophique. [20]
L’exstrophie couverte avec séquestration viscérale :

Elle résulte de la fermeture tardive de la paroi abdominale aprés la
formation de I’exstrophie. Elle est généralement associée a 1’épispadias mais le
contrble urinaire chez certains peut étre normal. Des segments intestinaux
ectopiques isolés peuvent étre présents en raison de la séquestration d'un

segment du cblon ectopique lors de la fermeture de I'exstrophie.

Actuellement, les viscéres séquestrés dans les cas rapportés ont été soit un
vestige colique ou iléal sans communication avec le tractus gastro-intestinal

sous-jacent. [1]

La persistance de la membrane cloacale sans rupture retardée, explique le
développement de I'exstrophie couverte. La présence des anomalies associéees
dans certains cas, en particulier les maladies cardiaques et le spina-bifida

thoracocervical, suggere la possibilité d'une action tératogéne étendue. [12]
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La taille de la membrane cloacale persistante pourrait influencer le degré
des différentes variantes sur le plan clinique. Mildenberger a rapporté une
théorie relative en 1988 qui decrit 1’effet de coin a la suite d'une persistance
anormale de la position caudale de I'insertion du « body stalk » dans 1’embryon.
Vermeij-keers a proposé que des modifications dans 1’apoptose dans la région

de I’ombilic pourraient également étre impliquée dans ces desordres.

Les conditions cliniques de la pseudoexstrophie, la fissure vésicale
supérieure et I’exstrophie dupliquée ont été utilisées pour valider la théorie du
coin comme des exemples de fermeture retardéee ou partielle de la paroi
abdominale. L’expérience de 1’hopital de Johns Hopkins et d’autres cas
rapportent de nombreux détails concomitants dont 1’origine embryologique ne
peut pas étre adéquatement expliquée par « I’effet de coin », et que d’autres
découvertes sont néecessaires avant que nous comprenions parfaitement la

tératogenese.[9]

Embryologiquement, si I’exstrophie classique et les variantes font partie du
méme spectre, étant donné que les variantes constituent la version atténuée de la
méme maladie, il est logique que l'incidence des variantes devrait étre plus
fréquente. Mais ce n'est pas vrai. En outre, le nombre de malformations
associées aurait da étre le méme pour I’exstrophie et ses variantes ou méme plus
bas dans les variantes, compte tenu du degré "plus doux™ de I'anomalie. Ce n'est

pas vrai selon des études rétrospectives faites a ce propos. [11]
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Figure2 : En cas de mésenchymation retardée ou incompléte a des degrés divers, la
membrane uro-génitale est située en avant des tubercules génitaux (Patten et Barry). Si
elle est peu développée sa rupture crée un épispade (A) ; si elle trés étendue (Marshall et

Muecke) sa rupture entraine une exstrophie (B) ; sa rupture crée une exstrophie du

cloaque (C) avec deux hémi-vessies.
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Toutes les variantes, par définition, ont le défaut musculo-squelettique d'un
pubis largement séparé et de muscles droits divergents, mais elles different de
leur présentation classique par le fait que la vessie a une couverture cutanée

variable et le mécanisme urétral et sphinctérien sont généralement intacts .[11]
Elles ont été classées en quatre sous-groupes, a savoir :

- La pseudoexstrophie

- Lafistule vésicale supérieure

- La fissure veésicale supérieure, et

- La duplication exstrophique.

- Une cinquiéme variante qui était rapportée occasionnellement est

I’exstrophie couverte avec séquestration viscérale.

Ces sous-groupes ne sont pas des compartiments étanches et des variations
ont été rapportés avec des caractéristiques de plus d'un groupe, y compris
I’exstrophie couverte avec sequestration viscérale en association a une
duplication vésicale compléte [4,8]. Le cas de Sheldon et al était une
combinaison de la duplication vésicale et 1’exstrophie avec séquestration

viscérale. [16]

- Par la suite, il y a eu des descriptions de nouvelles variantes qui ne sont
pas strictement adaptées a la classification ci-dessus. Sheldon et al ont signalé
un nouveau type de duplication exstrophique qui a été associée a 1I’épispadias et
une saillie coliforme. Mahajan et al ont rapporté une fissure vésicale inférieure,
une condition initialement décrite par Marshall et Muecke mais seulement 3 cas
ont été décrits jusqu’a présent. Ainsi, il semble y avoir un spectre étendu de ces

variantes qui ne peuvent étre connues par une classification stricte. [11]
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Dans la pseudoexstrophie il y a la caractéristique des défauts musculo-
squelettiques, sans aucun défaut notable dans les voies urinaires. Toutefois, la
vessie a une position sous-cutanée avec seulement une fine membrane

épithéliale qui la recouvre. [1]

La fissure vésicale supérieure : cette entité consiste en un défaut sous
ombilical en continuité avec une vessie intacte avec les aspects musculo-
squelettiques de 1’exstrophie et I’absence d’épispadias. Il y a plusieurs rapports
de qualité sur la fistule vésicale supérieure ou le défaut et la communication
sont petits. Cependant cette différenciation peut étre arbitraire, et par conséquent
fissure et fistule vésicales supérieures sont classées dans la méme catégorie.
Dans de nombreux rapports, elles sont aussi designées sous le nom d’exstrophie

incompleéte.

La fissure vésicale inférieure, une anomalie différente mais liée, semble
étre une variante clinique similaire. Les cas présents sont similaires a la fissure
vésicale supérieure. Cependant le déme de la vessie est intact, les organes
génitaux sont normaux et une communication est vue au niveau de la partie

inférieure de la vessie au dessus du col. [9]

Contrairement a 1’exstrophie et ses variantes, les enfants avec fissure
vésicale ont habituellement un bon mécanisme sphinctérien de telle sorte que la
continence vésicale est habituelle, et le reflux vésico-urétéral n’est pas observé
généralement. En outre, le pénis ou le clitoris sont normalement développés, et
une cicatrice médiane basse, la commissure ou raphé, n'est pas présente dans

cette anomalie. [18]
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Bien que de nombreux auteurs qui ont rapporté des grandes séries ne les
ont pas mentionné séparément, Narasimharao, Palhak, Swan et al ont fait une
tentative de les différencier. Dans la fistule vésicale supérieure, la
communication est faible, et la muqueuse de la vessie n'est pas visible, alors que
dans la fissure vésicale supérieure cette communication est relativement grande
pour gu'il y ait dépassement minime de cette muqueuse vers le sommet. Un
cordon ombilical associé attaché bas et le défaut musculo-squelettique
différencient une fistule vésicale supérieure d’une anomalie de malformation de

I’ouraque. [13]

Il existe deux formes de duplication exstrophique; la duplication

antéropostérieure et la duplication collatérale.

La premiére forme est considérée comme une duplication exstrophique
avec une plaque de la muqueuse vésicale éversée sur la paroi abdominale
antérieure, avec une seconde vessie fermée située dans le bassin. Les ureteres

sont attachés a la vessie fermée, ce qui rend la muqueuse superficielle seche.

L’autre forme de duplication décrit les patients qui ont deux moitiés de
vessies séparées et qui sont dans une orientation gauche droite avec une cloison
médiane contenant souvent du tissu musculaire. Chaque vessie recoit son propre
uretére et a un sphincter urinaire intact. D’autres duplications de [’appareil
génito-urinaire, ainsi que le diastasis de la symphyse et la divergence des

muscles droits peuvent étre présents. [9]

La duplication exstrophique vraie telle qu’elle définie par Marshall et
Muecke désigne une plague muqueuse exstrophique sus-pubienne qui est

associée a une vessie sous-jacente couverte et un phallus relativement bien
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formé. La plaque exstrophique ne recoit pas les ureteres et il n'y a pas
d’épispadias.

Sheldon et Al croient que 1’exstrophie vésicale dupliquée peut étre divisée
en deux catégories. La premiere est associée a une plaque muqueuse
exstrophique sus-pubienne et une vessie couverte. Le phallus est relativement

bien formé dans ce cadre. Le deuxieme type est une vraie duplication avec les

résultats classiques du complexe de 1’exstrophie [10].

L’exstrophie couverte avec séquestration viscérale differe de la
pseudoexstrophie par le fait qu'il y a un segment associé isolé du colon
ectopique sur la paroi abdominale inférieure a proximité de la zone génitale
[10]. 11 s’agit habituellement d’un segment du colon et il n'a aucune
communication avec le tractus gastro-intestinal sous-jacent ou I’épispadias chez

les patients de sexe masculin.

Morphologiquement, l'intestin séquestré pourrait apparaitre soit comme une
boucle saillante, une plague muqueuse, ou une fistule conduisant a une cavité

kystique tapissée par la muqueuse intestinale.

Sarin et Sinha recommandent que les deux cas de duplication exstrophique
et d’exstrophie couverte avec séquestration peuvent étre classées ensemble
comme exstrophie couverte qui peuvent ensuite étre sous-classifiées selon le

type de la muqueuse séquestrée, a savoir coligue ou vésicale, ou les deux. [14]
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Figure 3 : Aspect de la paroi abdominale avec la muqueuse vésicale exposée et

I’écoulement d’urine dans la duplication exstrophiée
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Contrairement a 1’exstrophie classique, les variantes ont une incidence trés
élevée de liaison avec d'autres anomalies, en particulier avec lI'appareil génito-

urinaire et gastro-intestinal.

Les anomalies ano-rectales sont observées chez 36% des patients avec

variantes de 1’exstrophie.

Les Malformations des voies urinaires supérieures : Ont été observées chez
27% des cas et comprennent : le reflux, la dysplasie rénale, et 1’agénésie rénale.
[11]

L’association avec les malformations palatines, les anomalies rénales, les
maladies cardiaques et le spina-bifida se produit également avec la
pseudoexstrophie, méme si c’est rare [2]. Cela suggere la possibilité d'une
action tératogene extensive, méme si le défaut palatin est considéré comme une

coincidence. [2]

La fissure vésicale supérieure a ¢été associée a d’autres anomalies y
compris I’'imperforation anale, I’atrésie de 'uretre, la duplication du systeme

collecteur et la duplication urétrale. [9]

L'association entre épispadias et exstrophie dupliquée est rarement
mentionnée dans la littérature médicale, car la plupart des patients sont

continents avec cette anomalie. [19]

L’omphalocele large est rarement associée avec le complexe de
I’exstrophie, et a été rarement décrite en association avec une duplication

vésicale exstrophiée. [21]
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La poche colique congénitale avec la pseudoexstrophie ont été rapportées
par Chadha et al [22]. La coexistence d’une poche colique congénitale et d’une

vessie dupliguée exstrophique a été signalée par Praveen Mathur. [20]

L’omphalocele a été associeée avec 1’extrophie classique, mais sa présence
dans les cas avec extrophie couverte n’a été mentionnée qu'occasionnellement.
[14]

La présence d'une diphallia complete a été rapportée en association avec I’
extrophie couverte une fois [4]. Le patient de Y K Sarin a un urétre antérieur
normal avec une fistule urétrale proximale latérale, une association non signalée

précédemment. [14]

Les patients avec une variante de 1’exstrophie vésicale associée a la
duplication compléte de vessie peuvent avoir une duplication associée de I'utérus
et du vagin, un clitoris bifide, un caecum bifide, un appendice dupliqué et un

meésentere anormal.

Une malformation anorectale basse ou une ectopie de 1’anus et un

dysraphisme spinale ont également été signalés avec elle. [10]
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1. Le diagnostic anténatal :

Les resultats échographiques ont été bien décrits dans 1’exstrophie, mais
aucune mention de I'exstrophie vésicale fermée (pseudoexstrophie) ou d’autres

variantes rares n’est décrite dans la littérature de 1’échographie.

Un rapport de cas d’exstrophie fermée avec une corrélation pathologique
est présenté par Rory O’Leary ; Une femme de 19 ans a été renvoyée pour une
échographie de routine de 18 semaines d’aménorrhée pendant la grossesse, on a
constaté qu’il y a des anomalies chez le foetus. Apres I'échographie, elle a

décidé d'interrompre la grossesse.

Commentaire de 1’échographie :

Elle a démontré un seul feetus vivant avec des parameétres de croissance
compatibles avec un age gestationnel de 19 semaines. Il y avait une protrusion
antérieure marquée de la vessie a I'extérieur du contour abdominal normal sans
paroi abdominale antérieure de couverture. La vessie est apparue remplir et
vider normalement, et les deux reins semblaient normaux. La paroi abdominale
antérieure au-dessus de 1’ombilic est également apparue fine, suggérant la
présence d’un déficit musculaire, mais il n'y avait pas d’ hernie du contenu
abdominal a I'extérieur des limites normales, ainsi les apparences n'étaient pas

typiques d'une omphalocele.

L'avant-bras droit a un seul os qui est incliné. La main droite est apparue
miniscule et semblait provenir pres de la région du coude avec une apparence
en « griffe ». Un des os de 1’avant-bras gauche semble court, soit la moitié de la
longueur prévue. Les os dans la main gauche sont diminués en nombre et en

longueur. La jambe gauche a montré un tibia anormalement court, soit environ
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la moitié de la longueur du péroné qui est present et de taille normale. Le pied
gauche est matraqué et semble étre plus court que le droit. La jambe droite était
d’apparence normale. Le crane du foetus, la colonne vertébrale, et I'estomac

étaient aussi normaux. [16]

Dans ce rapport de cas, le feetus a démontré un défaut ventral dans le
muscle de la paroi abdominale sous ombilicale, mais avec la membrane bi
laminaire antérieure persistante de I'exstrophie fermeée. Les anomalies
mésodermiques étendues associées pourraient suggérer que, dans ce cas,
I'exstrophie fermée est principalement provoquee par un trouble de la migration
mésodermique plutét que d'un coin d’une membrane cloacale large empéchant

cette migration, comme dans I’hypothése de Marshall et Muecke.

Bien que les anomalies des membres soient bien décrites dans 1’exstrophie,
la gravité des lésions dans ce cas a été marquée, compatible avec une large
anomalie mesodermique. Le déficit du mésoderme sus ombilicale de la paroi
abdominale a également été étendu bien qu'il n'y ait aucun dépassement du

contenu abdominal.

Aucun raccourcissement de la paroi abdominale sous ombilicale n’a été
observé dans ce cas, qui est quelque peu atypique, et pourrait peut-étre liée au
deficit du mésoderme de la paroi abdominale sus ombilicale et au stade précoce

de la gestation.
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Figure 4 : vue transversale de la vessie Figure 5 : vue longitudinale de la

dans la pseudoexstrophie montrant la paroi abdominale antérieure avec la
paroi abdominale saillante protrusion de la vessie. L’ insertion du

cordon ombilical

-Dans un autre cas de duplication exstrophique avec une fistule a la vessie
fermée chez un nouveau-né, les résultats des echographies prénatales étaient

normaux. [8]
2. Le diagnostic post-natal
2.1. Clinique

La présentation initiale d'une variante de exstrophie peut préter a confusion.
Bien que ces variantes puissent étre confondues avec 1’exstrophie vésicale
classique, la reconnaissance est importante car le traitement et le pronostic sont
tres différents.[8]

Dans I'exemple typique d'une fissure vésicale supérieure, le dome de la
vessie normale est exstrophique au niveau de la zone sous ombilicale qui se
présente sous forme d’un défaut bas place, et la muqueuse vésicale faisant saillie

a travers duquel. L urine peut s’évacuer par le défaut ainsi que par 1’urétre. Les
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patients ont généralement des déformations  musculo-squelettiques
caractéristiques de I'exstrophie comme 1’ombilic bas inséré, les 0s pubiens
séparés. Contrairement a 1’exstrophie et ses variantes, les enfants avec fissure
vésicale ont habituellement un pénis ou un clitoris normalement développés.
[18]

Dans la pseudoexstrophie, il n'y a pas d’exstrophie vésicale et 'uretre est
intact, mais comme 1’exstrophie classique, il y a un défaut de I'appareil
locomoteur avec un anus antéposé. De tels cas se présentent généralement avec
un ombilic bas inseré, cependant, de nombreux cas restent asymptomatiques a
vie et ne peuvent jamais étre rapportés. Et parce que la vessie a une position
sous-cutanee avec seulement une fine membrane épithéliale qui la recouvre [1],
elle peut se présenter sous forme d’un gonflement dans le bas-ventre au-dessus

du pubis depuis la naissance, qui devient plus important en criant.

Bien que rare, la pseudoexstrophie devrait étre envisagee lorsque I'enfant a
un ombilic bas inséré, un diastasis des muscles droits, ou une anomalie

congénitale de la symphyse pubienne. [4]

L’exstrophie vésicale dupliquée se compose d'une plaque exposée de la
vessie exstrophique avec une vessie plus profonde normale et intacte égale ou
plus petite par rapport a la vessie exstrophique, un défaut de I'appareil
locomoteur, et un épispadias occasionnel. Il n'y a pas de communication urinaire

a la composante exstrophique. [3]

La duplication exstrophique vraie se manifeste cliniqguement par une plaque
muqueuse exstrophique sus-pubienne sans aucune communication avec la vessie
intacte et un phallus relativement bien formé. La plaque exstrophique est séche

et il n'y a pas d’épispadias.

31



Un type inhabituel de duplication exstrophique est présenté par Sandra et
Tomita[8]. Il s’agit d’une fistule entre la vessie normale et la vessie
exstrophique.

Les patients avec exstrophie couverte peuvent étre considérés comme
ayant I’exstrophie classique avec tous les défauts d’accompagnement, mais avec
une vessie qui est fermée et couverte par une mince membrane de la peau
souvent translucide sans couche musculaire ou aponévrotique.

En outre les patients peuvent se présenter avec un morceau de I’intestin
séquestré situé au dessus des organes génitaux sans communication avec le

tractus genito-urinaire ou intestinal normal. [9]

Figure 6 : La duplication exstrophiée :

muqueuse exstrophique et plaque urétrale [23]
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2.2. Para clinique :

- Un examen attentif de fluoroscopie et de cystoscopie est utile pour définir

I'anatomie de ces variantes.

La pseudoexstrophie :

eDans un cas de pseudoexstrophie chez un nouveau né agé de 15 jours,
I'échographie a révélé un rein gauche absent et un rein droit croisé, ectopique

fondu sans urétéro-hydronéphrose.

L’urographie IV et une scintigraphie rénale DTPA ont confirmé cette

anomalie avec le fonctionnement normal des deux moitiés.

L’urétrographie mictionnelle a montré une vessie normale avec une bonne

capacité, pas de reflux, et pas d'urine résiduelle. [2]

eChez un autre cas de pseudoexstrophie agé de deux jour
I’uréterocystographie mictionnelle a revéle un urétre postérieur normal et

aucune preuve de reflux.

L urographie intraveineuse a révelé un tractus urinaire supérieur normal

sans preuve d'hydronéphrose. [4]

La fissure vésicale supérieure :

e Chez un nouveau né agé de 4 jours, I’échographie abdominale a montré
que les deux reins étaient normaux, I’anus était normalement placé, et il

n’y avait pas d’autres anomalies congénitales associées.[13]

e Dans un autre cas de fissure vésicale supérieure chez un nouveau né de
sexe féminin agé de 1 jour, ’'urographie excrétrice a démontré un

systéeme collecteur dupliqué dans le rein droit. [18]
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L’exstrophie couverte :

Chez un nouveau-né a j1 de vie, ’'urographie intraveineuse a révelé un
tractus urinaire supérieur et une vessie normaux, mais il y avait un diastasis

pubien de 2,0 cm.

-Chez un autre nouveau-né agé de 4 jours, 1’urographie intraveineuse a
révelé une vessie fermée déplacée en haut et en avant a cause du défaut

musculaire étendu.

-Un troisieme cas représenté par un nourrisson agé de 6 mois chez lequel
I’uréterocystographie et I'urographie intraveineuse ont montré une agenésie du

rein droit, sans autres anomalies des voies urinaires. [12]

-Un autre cas d’un nouveau-né a j1 de vie a montré une vessie bien

distendue et des reins normaux a I'echographie préoperatoire. [14]

La duplication exstrophique :

-Dans un cas de duplication exstrophique avec une fistule a la vessie
fermée chez un nouveau-né, I’échographie postnatale n'a démontré aucune

anomalie rénale associée.

La fluoroscopie peroperatoire a demontré une petite vessie avec un reflux

veésico-urétéral bilatéral.

La cystoscopie a ensuite été effectuee et a démontre un uretre étroit, mais
par ailleurs normal, un verumontanum, des valves de l'urétre postérieur, et une
vessie normale avec deux orifices urétéraux. La fistule a la vessie dupliquée

exstrophique a également été identifiée. [8]
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-Chez un autre nouveau né, Le tractus urinaire supérieur semblait normal a
I'échographie urologique, cette derniere effectuée deux ans plus tard a démontré
des voies urinaires supérieures normales et une urine résiduelle post-
mictionnelle minimale. [23]

-Un autre cas de duplication exstrophique chez un nouveau né agé de 37
jours montrait un haut appareil urinaire normal a 1’urographie intraveineuse et
I'urétrographie a démontré une vessie bivalve (hernie de la paroi abdominale)

avec une bonne capacité et un uretre normal. [19]
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Techniques

chirurgicales
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Le traitement chirurgical d'une exstrophie vésicale est une entreprise d'une
grande complexité. Le chirurgien qui prend en charge une telle malformation
doit résoudre au mieux deux problémes : le probléme urinaire et le probleme
génital. En outre, ce chirurgien doit bien connaitre tous les aspects de la
malformation car il lui faut avoir un long entretien avec les parents
habituellement traumatisés par le caractére monstrueux de la plaque vésicale
qu'ils ont pu apercevoir, afin de leur expliquer clairement la nature de I'anomalie
et ses conséquences, les diverses possibilités thérapeutiques, la longueur du

traitement et les multiples interventions qui seront nécessaires.
1-Chirurgie de reconstruction
Plusieurs problemes doivent étre résolus par cette chirurgie qui a pour buts:

e Sur le plan urinaire, la creéation d'un réservoir vésical, la correction du
reflux vésico-uréteral quasi constant et la reconstruction d'une zone

cervico-sphinctérienne.

e Sur le plan pariétal, la reconstitution d'une paroi solide.
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1.1 la reconstruction en un seul temps

Nommée la technique de «la CPRE » : fermeture primaire complete de
I’exstrophie vésicale. Cette approche anatomique de réparation de 1’exstrophie
qui pourrait étre effectuée en une seule étape a été développée dans la fin des
annees 1980. La réparation Mitchell était développée par le Dr Michael Mitchell
avec l'objectif d'offrir une réparation complete qui pourrait étre effectuée

principalement en évitant des chirurgies ultérieures. [24]

Comme elle est décrite pour la premiére fois, celle-ci comprenait la
fermeture de la vessie avec la reconstruction du col vesical et une réparation de
I’épispadias, via la technigue du démontage complet, réalisée de préférence au
cours de la periode néo-natale comme un traitement combiné. Couramment
utilisée dans le monde, plusieurs raffinements ont été offerts de facon réaliste

pour permettre qu’elle soit faite en une seule étape.
-La technique de « la CPRE » chez le garcon :

On marque les lignes de dissection avec une attention particuliére en détails
dans la région du col vésical pour exclure les tissus non urotheliaux. Si le col
vesical n’est pas meéticuleusement dissequé, il serait peut-étre trop distendu et
compromis la continence urinaire. Les Ostéotomies sont nécessaires chez
certains nouveau-nes avec diastasis pubien large et pour toutes les fermetures

effectuées chez des nourrissons agés de plus de 48 heures.
-La technique de « la CPRE » chez la fille :

Les principes de réparation sont assez semblables chez les filles. On
disseque sur mesure le col vésical. Ce dernier, I'urétre et le vagin sont mobilisés

en tant qu’une seule unité.
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Comme dans la réparation chez le garcon, les ostéotomies peuvent étre
nécessaires quand un diastasis pubien large empéche le rapprochement a basse
tension de la symphyse pubienne. On utilise les ostéotomies iliaques antérieures

dans ces situations. Un platre Spica est appliqué et enlevé dans 4 semaines. [25]
1.2 La reconstruction vésicale en plusieurs temps :

Ce concept par étapes est dérivé des études de Jeffs et Cendron au début
des années 1970. La reconstruction traditionnelle en plusieurs étapes popularisée
par Jeffs et Gearhart a été une approche standard pour de nombreuses années. «
la moderne approche par étapes» modifiee est actuellement préconisée par John
Gearhart. Il a fait ce concept en trois étapes - a commencer par la fermeture de la
vessie, l'uretre postérieur et la paroi abdominale aprés l'adaptation de 1’anneau
pelvien dans les 48 premieres heures de vie —qui est ensuite adoptée par

nombreux autres experts a travers le monde.

L’avantage sous-jacent de la reparation moderne par étapes est le principe
que tous ses objectifs thérapeutiques peuvent étre réalisés a des moments
appropriés tout en minimisant les difficultés techniques de chaque composante,

par la réalisation de la reconstruction en 3 procédures distinctes. [24]

Les conclusions du symposium consacré au traitement de l'exstrophie
vésicale en 1971 (modérateur Mollard) proposaient la fermeture vésicale simple
associée ou non a une ostéotomie iliague vers I'dge de un an, la correction du
reflux vésico-rénal vers cing ans, la reconstruction sphinctérienne vers dix ans,
et enfin l'urétroplastie pénienne chez le garcon. Depuis, le principe d'une
chirurgie en plusieurs temps est admis par de nombreux auteurs, mais des
modifications sont intervenues, concernant la chronologie et surtout I'age ou

sont pratiquées ces interventions. [26]
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1.2.1 La fermeture de la vessie :

La fermeture simple de la plaque vésicale recrée une cavité vésicale et
I'urétre (uniqguement dans sa partie postérieure chez le garcon) mais sans faire de
geste particulier pour corriger I'incontinence urinaire ; I'exstrophie vésicale est

transformeée en épispadias incontinent. [26]

Actuellement, il ne semble plus justifié d'attendre que I'enfant soit 4gé de
six mois a un an pour entreprendre cette intervention. Il parait preférable de
refermer la vessie en période néonatale alors que la plaque vésicale est souple et
indemne de lésions inflammatoires ou métaplasiques. De plus, si le nouveau-né
est opéré dans les deux ou trois premiers jours de vie, on bénéficie de la
souplesse du squelette qui permet d'amener au contact les deux pubis et d'obtenir
une fermeture pariétale de qualité sans avoir recours a l'ostéotomie iliague
postérieure [27]. Si I'enfant est opéré un peu plus tard, I'ostéotomie est indiquée

car elle diminue la tension des sutures et favorise la cicatrisation [28].

Avant la fermeture initiale, une évaluation correcte avec examen sous
anesthésie doivent étre effectués pour évaluer la convenance du modele vésical

pour la fermeture.

Les petits modeles peuvent étre retardés de plusieurs mois pour croitre
aussi longtemps tant que la plaque est protégée avec une enveloppe plastique
jusqu'a la date de la chirurgie. lls doivent avoir également une décision
concernant 1’ostéotomie. Pendant l'intervention, ce qui est critique pour le
chirurgien est de mobiliser 1’unité vésicourétrale de facon radicale de sorte
qu'elle puisse étre positionnée profondément dans le bassin. Quelle que soit la
stratégie, les grands centres d’exstrophie ont presque toujours remarque que les

renvois pour dehiscence, prolapsus, ou autres complications majeures de la
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fermeture primaire résultent d’une mobilisation et un positionnement inadéquats

dans la profondeur du bassin. [24]

Figure 29 : vue opératoire montrant (1) la vessie dupliquée couverte ; (2) le colon
dupliqué sans communication avec ’intestin normal.

La dissection de la vessie est bien codifiée en haut on sectionne les arteres
ombilico-prévésicales et on décolle légerement le péritoine, latéralement on
détache la plaque vésicale en restant au contact du bord interne des muscles
grands droits. Il est inutile de décoller trop largement et il faut respecter les
vaisseaux les plus volumineux. On arrive ainsi sur le bord interne du pubis
exactement au niveau de I’insertion de la bandelette fibro-musculaire
intersymphysaire qui forme le rebord antérieur du diaphragme uro-genital

derriere la région cervico-urétrale. On détache la bandelette au ras de 1’os.

Chez le gargon on réalise alors le temps de libération et d’allongement de la
verge: la muqueuse urétrale est soulevée et détachée des corps caverneux en
entrainant un massif de tissu érectile situé en arriére des corps caverneux qui
represente sans doute le corps spongieux vestigial. La dissection est arrétée au
pied du veru montanum pour respecter les voies seminales. On libere alors les
corps caverneux du revétement cutané, on enléve le tissu fibreux rencontré a

leur surface surtout a la face supérieure et latérale puis on sectionne le ligament
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suspenseur du corps caverneux. On a ainsi supprimé tous les facteurs de
rétraction et de coudure, les corps caverneux basculent en bas et en dans et on

peut augmenter sensiblement la longueur de leur portion accolée.

La couverture de la verge peut étre réalisée grace a des lambeaux
préputiaux ou une greffe libre, mais il est plus simple et plus rapide d’utiliser
comme Duckett ou Jeffs deux lambeaux cutanéo-muqueux provenant des zones
latérales de la plaque vésicale attirés en bas et suturés sur la ligne médiane. On

préserve ainsi le prépuce pour une utilisation ultérieure.

Puis la vessie et I'uretre, en totalité chez la fille, jusqu’au véru montanum
chez le garcon sont refermes en deux plans avec des fils résorbables. En avant
de la région du col, on suture I’un a I’autre les deux ailerons de la bandelette
intersymphysaire, on ramene ainsi latéralement sinon en avant les bords de la
sangle pubo-rectale; cependant il ne faut en aucun cas chercher a rétrécir la

région cervicale, ni a obtenir la continence.

La fermeture de la paroi abdominale est un temps difficile. En 1’absence
d’ostéotomie [Cendron, Marshall, Williams], il faut recourir a des plasties
aponeévrotiques et cutanées complexes qui reconstituent mal la paroi et
perturbent la disposition de la pilosité pubienne. L’ostéotomie iliaque
postérieure permet de rapprocher les muscles grands droits et de mettre les pubis
au contact. Selon D’expérience de Mollard elle n’a jamais entrainé¢ de
complications, ni localement, ni au niveau des hanches, et le reproche que 1’on
pouvait légitimement lui faire d’enfouir la verge dans la profondeur, est

supprim¢ par la désinsertion des corps caverneux et I’allongement de la verge.
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Aprés rapprochement des pubis, il est discutable de les suturer; s’ils
viennent facilement en contact ce qui est tres fréquent en période néo-natale, on

les suture par un gros fil placé en cadre, a la maniére de Jeffs.

Dans la période post-opératoire les membres inférieurs seront suspendus au
zenith ce qui diminue la tension sur la paroi abdominale et constitue une

immobilisation suffisante.

Si par contre les pubis ne viennent pas en contact, I’urétre se projette dans
leur diastasis et peut étre érodé au contact du fil de suture. Dans ce cas on se
contente de suturer les muscles grands droits et ’aponévrose jusqu’au voisinage
des pubis rapprochés par ’aide, mais non suturés, et en fin d’intervention on

place un fixateur externe d’Hoffmann implanté dans les crétes iliaques.

Enfin on suture la peau et en bas I’orifice urétral est soigneusement ourl¢ a
la peau. Les urines sont drainées par deux cathéters urétéraux extériorisés par

I’orifice urétral. [29]

Ainsi réalisée la fermeture vésicale donne d’excellents résultats.
L’ostéotomie a 1’avantage de permettre la fermeture pariétale en évitant des
plasties complexes et peu satisfaisantes. D’autre part il est trés vraisemblable
que la fermeture stable de 1’anneau pelvien aide a 1’acquisition de la continence.
En ce sens la fermeture trés précoce, dans les premiéres heures de la vie, qui
permet généralement de mettre les pubis en contact, et 1’utilisation de fixateurs
externes semble un réel progrés. Méme si les pubis ont tendance a s’écarter
quelque peu secondairement, 1’anneau pelvien reste solidement fermé en avant

par du tissu fibreux. [29]
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Dans les suites opératoires, la complication la plus fréquente est la
désunion, en regle partielle, a la partie basse de la cicatrice avec un prolapsus
vésical plus ou moins important, cette désunion peut étre aussi parfois totale
[30]. Ces échecs peuvent étre réopérés quelques mois plus tard avant

d'abandonner toute idée de chirurgie de reconstruction.

Les indications de la fermeture simple de la vessie sont trés larges, dés qu'il
est possible d'invaginer sous anesthésie la plaque elle-méme, méme si la cavité
vésicale créée est tres petite. Chez le garcon, un allongement et un redressement
de verge sont pratiqués dans le méme temps opératoire. Les cas ou la fermeture

vesicale est impossible relevent alors de la dérivation des urines. [26]
1.2.2 La correction du reflux :

Le reflux est constant apres la fermeture de la vessie et dans la mesure ou

I’on espere rétablir la continence, une réimplantation urétérale est indispensable.

[29]

Selon Mollard le moment de I’intervention antireflux se discute :
contemporaine de la fermeture vésicale, I’intervention antireflux est trés difficile
et aléatoire, réalisée dans un temps sépare apres la fermeture vésicale et avant la
réparation sphinctérienne, 1’antireflux est plus simple et ne sera «mis en charge»
que longtemps aprés cicatrisation, mais ceci entraine une ouverture
supplémentaire de la vessie refermée. Cet auteur a préféré la réalisation de
I’antireflux en méme temps que la reconstruction cervico-sphinctérienne, sauf si
le reflux est mal toléré apres fermeture de la vessie, comme dans le cas de deux
filles qui ont obtenu une certaine continence apres simple fermeture de la vessie.
[29]
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Selon Luis et Braga La réimplantation uréetérale bilatérale simultanée au
moment de la fermeture primaire de I'exstrophie vésicale a été préconisée avec
I'intention de corriger précocement le reflux vésico-urétéral et éventuellement

réduire le nombre d’infections urinaires post-opératoires fébriles.

Mathews et al ont été parmi les premiers a attirer I'attention sur le fait que
certains enfants atteints de reflux vésico-urétéral aprées la fermeture de
I’exstrophie vesicale peuvent avoir des infections urinaires fébriles récurrentes

nécessitant une réimplantation précoce.

De méme, des centres qui effectuent la CPRE ont également signalé des
taux d’infections fébriles postopératoires (UTI) de pyélonéphrite allant de 22% a
50%. [31]

Sur la base de ces observations, il semble raisonnable d'envisager des

interventions pour diminuer la probabilité de ce résultat défavorable.

En 1996, Fuchs et al ont rapporté la reconstruction primaire en une seule
étape de I'exstrophie vésicale, y compris la réimplantation urétérale bilatérale de
Cohen chez 15 infants. Presque une décennie plus tard Garat et al ont décrit la
trigonoplastie Gil-Vernet pour corriger le reflux simultanément avec la
fermeture de 1’extrophie. Selon ces auteurs, cette ureteroneocystostomie est
techniquement simple et peut étre ajoutée a la fermeture primaire complete de

I’exstrophie sans accroitre la morbidité.

Le principal inconvénient de ces techniques est le fait qu’elles puissent
interférer avec la future reconstruction du col vésical chez les patients qui restent

incontinents, puisque les uretéres ont été disposés transversalement dans la
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région trigonale. En suivant I'approche Cephalotrigonale, ce probléme technique

peut étre surmonté. [31]

Brievement la technique chirurgicale céphalotrigonale consiste en une
dissection soigneuse et une mobilisation des ureteres distaux suivant les mémes
principes techniques de réimplantation urétérale intravésicale. Il est essentiel
d'étre dans le bon plan chirurgical pour éviter la blessure des vaisseaux sanguins
urétéraux. Ensuite, le chirurgien insére un doigt derriere la plague vésicale pour
I'élever en douceur, créant ainsi une contre traction pour faciliter la construction
de tunnels sous muqueux orientés vers le haut. Les ureteres sont placés dans les
tunnels sous muqueux et suturés a la muqueuse de la vessie avec des sutures
absorbables interrompues 6-0, en les gardant stentés avec des tubes
d'alimentation Fr de 3,5. [31]

La Pyélographie rétrograde peroperatoire est recommandée pour confirmer

la bonne position de I'extrémité proximale des cathéters dans le bassinet renal.
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Figure? : Dissection et mobilisation des ureteres. [8]

Figure 9 : Orientation vers le haut des tunnels urétéraux (technique Cephalotrigonale).

8]
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1.2.3 La reconstruction sphinctérienne :

Elle fait appel aux procédés opératoires utilisés dans la cure de I'épispadias
incontinent. Nous pensons que la coopération de I'enfant est nécessaire lorsque
I'on entreprend une intervention destinée a le rendre continent ; c'est pourquoi
Melin et Cendron envisagent cette reconstruction sphinctérienne vers I'age de
dix ans ; mais d'autres auteurs interviennent plus tot, vers I'dge de cing ou Six

ans, avec d'ailleurs des résultats tout a fait remarquables. [26]
La reconstruction col vésical Young Dees Leadbetter :

Dans sa forme actuelle, c’est I'une des techniques les plus fiables pour
atteindre la continence chez les patients atteints d’incontinence congénitale. La
version actuelle de cette procédure est le resultat d'ameliorations apportées par
des chirurgiens différents au cours des 82 derniéres années a la procédure

initiale décrite par Young en 1922. [32]

Fernando. Ferrer, et Yousef de I’hopital Johns Hopkins, ont décrit leur
technique pour effectuer la reconstruction du col vésical modifiée de Young
Dees Leadbetter :

Avant d'envisager la chirurgie, les patients et leurs familles doivent étre
psychologiquement capable de participer a un programme postopératoire de
réhabilitation de la continence. Ils ont constaté que la plupart des enfants doivent
avoir au moins 4 a 5 ans au moment de la reconstruction du col vésical. Cela
permet a la fois la maturation et la motivation de participer a un programme

post-opératoire mictionnel.
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Une incision médiane sous ombilicale ou transversale est faite avec une
lame n°® 15 jusquau niveau du fascia. Il est important d'ouvrir I'espace
rétropubien tout au long de la symphyse pubienne afin de permettre une
exposition suffisante du col vésical. Le péritoine est réflechit hors du déme
vesical afin de ’exposer. La mobilisation radicale des parois latérales de la

vessie, du col vésical, et de 1’uréetre postérieur est effectuée.

La vessie est ouverte sur la ligne médiane a partir du dome jusqu’au col. A
ce temps, un écarteur Dennis Brown est placé dans la vessie pour permettre une
exposition adéquate. Les orifices urétéraux sont identifiés et les uretéres sont
canulés pour les identifier évidemment. Ces auteurs ont régulierement effectué
une reimplantation urétérale a l'aide d'une technique Cephalotrigonale ou de

Cohen pour permettre 1’allongement urétral supplémentaire. [32]

En utilisant ces techniques, nous mobilisons les ureteres en haut jusqu’au
bord supérieur du trigone, ce qui permet la cannulation de la vessie et la création
d’un urétre postérieur et d’un col vésical de longueur suffisante dans les cas ou

la réimplantation simple ne suffit pas pour créer une uretre postérieur adéquat.

Une fois que la réimplantation urétérale est terminée, l'attention se

concentre sur la reconstruction du col vésical. [32]

On procede ensuite par des lambeaux latéraux triangulaires nettement
demucosalisés avec une lame n ° 15. Ces lambeaux musculaires ne sont pas
incisés transversalement a leur étendue cephalique, tel que décrit dans la
procédure de Young Dees Leadbetter originale, car cela peut dévasculariser et /
ou dénerver le col vésical, souvent on fait de petites incisions verticales le long
des parois latérales de la vessie pour allonger le tube de I’urétre postérieur et

pour canaliser encore le néo col vésical. Ensuite, les lames latérales du rétracteur
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Denis Brown sont enlevées pour permettre la coaptation et une canalisation

correcte du nouveau col de la vessie. [32]

La fermeture du neourethre postérieur et du col vésical est effectuée au
dessus d’un stent 8F Firlit. La premiere suture est une 3-0 PDS bleue placée de
maniere proximale qui sert a délimiter le col vésical. Par la suite, le reste du
neourethre postérieur est fermé a l'aide de sutures de Vicryl 4-0 selon un mode
interrompu réalisé vers le bas, le long du chemin vers le col vésical. Comme ce
dernier est rapproché, il doit étre nécessaire de placer des sutures transversales
profondes dans le bassin pour fermer complétement la partie distale de l'urétre
postérieur. Apres, cette premiére couche est terminée, un point de suture 3-0
PDS dans un gilet sur pantalon est utilisé pour créer la deuxieme couche de la
fermeture du col vésical. Ces sutures sont placées successivement au dessus du
col. Cette technique sert a canaliser encore plus le col vésical chez ces patients.
La troisieme couche se compose de trois a quatre sutures gilet sur pantalon dans
la direction opposée. Pour cette couche, des sutures 3-0 PDS sont utilisées ainsi,
mais les points de suture ne sont pas coupes, car ils servent de sutures de

suspension aponévrotique du neourethre. [32]

On ferme la vessie a l'aide de sutures figure-ofeight interrompues (Fig. 6A).
Un tube sus-pubien 10F ou 12F est placé, et les stents urétéraux et le tube sus-
pubien sont individualisés hors de la vessie et fixés a la séreuse vésicale. Un
drain non aspiratif pelvien est systématiquement placé chez les patients. Une

fermeture aponévrotique est commencee a la face la plus inférieure de I’incision.

En postopératoire, les patients sont traités avec une antibiothérapie a large
spectre par voie intraveineuse jusqu'a ce qu'ils se nourrissent par voie orale. Les

patients sont généralement libérés dans 4 a 5 jours apres l'opération et quittent
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I'ndpital avec les stents urétéraux et le cathéter sus-pubien en place. Les stents

urétéraux sont retirés dans 2 a 3 semaines apres lI'opération. [32]

Cette partie de la période post-opératoire est la plus exigeante pour I'enfant,
le soignant, et le chirurgien. Une fois que I'enfant soit capable de vider sa vessie
de maniére satisfaisante, le tube sus-pubien est retire. L’échographie rénale et
vésicale sont réalisées dans les premiers mois aprés la reconstruction du col
vésical pour s’assurer de la vidange adéquate et observer I'état du tractus urinaire
supérieur. [32]

Les considérations techniques :

Idéalement, les patients devraient avoir une capacité vesicale minimale de
85 ml et une vessie suffisamment mature pour participer a un programme
mictionnel post-opératoire. L’exposition radicale suffisante des faces latérales
de la vessie et du col vésical est importante. La réimplantation urétérale
Cephalotrigonale ou contre-trigonale est généralement effectuée pour mobiliser
les ureteres par rapport au col vésical proposé et pour corriger le reflux. Un
modeéle de la muqueuse d’une largeur de 15 mm par 30 mm de longueur est créé,
qui servira pour reconstituer 1’urétre postérieur et le col vésical. Les coins
latéraux triangulaires de la muqueuse vésicale sont marqués et demucosalisés.

Le neourethre est fermé sur un tube 8F Firlit. Les lambeaux demucosalizés
sont portés sur l'urétre séquentiellement de la facon "gilet sur pantalon™ avec la
couche finale composée de sutures de suspension. Enfin, les stents urétéraux et
un tube sus-pubien sont utilisés, mais aucune sonde urinaire n’est laissée en
place. [32]
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Bien que d'autres techniques ont été décrites, la reconstruction du col
vesical Young Dees Leadbetter modifiée peut donner d'excellents résultats chez

les patients sélectionnés.
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Young procedure

FigurelO :L’opération originale de Young excisant ’urétre postérieur antéro-
latéral et la bande vésicale pour canaliser le col. [35]

Figurell : La procédure de Dees dans laquelle une bande antérieure de
I’uretre postérieur et de la vessie est excisée. Une bande muqueuse
centrale est laissée pour former un neourethre, et les lambeaux musculaires vésicaux
dénudés de la muqueuse sont portés sur le neourethre en position médiane. [35]

| 1
| | 1A Overlapping denuded
\ muscular flaps

Central mucosal strip
as neourethra

Leadbetter procedure

Figure 12 : la procédure de Leadbetter dans laquelle les ureteres
sont mobilisés en haut pour obtenir la longueur du neourethre. Une
bande muqueuse centrale est utilisée pour un neourethre et les lambeaux musculaires
chevauchés dénudés de leur muqueuse sont utilisées de maniere imbriquée sur le
neourethre. [35]
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1.2.4 La réparation de ’épispadias

-Technique de réparation de 1’épispadias selon Mitchell

Chez le garcon, un temps opératoire supplémentaire est nécessaire pour
reconstituer l'urétre au niveau de la verge, préalablement allongée et redressée.
Les techniques utilisées sont celles de I'épispade avec notamment celle de
Cantwell qui enfouit I'uretre a la face profonde des corps caverneux. L'utilisation
d'une greffe de peau [33] ou d'un lambeau préputial pédiculé [34] est possible.

La complication la plus fréquente reste la fistule [35].

L'urétroplastie était jusque-la envisagée comme le dernier temps de
traitement chez le garcon. Cependant Jeffs [36] propose de la faire avant la
réparation sphinctérienne dans le but d'améliorer I'aspect morphologique de la
verge et aussi d'augmenter légerement les résistances périphériques, ce qui
pourrait favoriser le développement de la capacité vésicale ; le risque est

néanmoins d'entrainer alors une mauvaise tolérance du reflux vésico-rénal.

En s'appuyant sur la réparation complétement démontable de I’épispadias,
la plagque urétrale est disséquée librement des corps caverneux et une dissection
radicale du centre tendineux périnéal du pubis est effectuée. Mitchell met
I'accent sur I’exhaustivité de cette séparation, car elle fournit les moyens
d’allongement de [l'urétre postérieur et de [D’emplacement de [I'unité
vesicouretherale profondément au sein du bassin, ou elle peut étre supportée par

le diaphragme pelvien. [24]
-La technique de Cantwell Ransley :

Elle est largement utilisée actuellement, dans laquelle la plaque urétrale

libérée presque complétement des corps caverneux et du gland, laissant le 1 cm
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le plus distal intact c'est-a-dire, de la plaque urétrale ne corrigera pas la

déficience des corps caverneux raccourcis dans I'épispadias. [35]

Urétroplastie était jusque-la envisagée comme le dernier temps de
traitement chez le garcon. Cependant Jeffs [30]propose de la faire avant la
réparation sphinctérienne dans le but d'améliorer I'aspect morphologique de la
verge et aussi d'augmenter légerement les résistances périphériques, ce qui
pourrait favoriser le développement de la capacité vésicale; le risque est

néanmoins d'entrainer alors une mauvaise tolérance du reflux vésico-rénal.

La complication la plus fréquente reste la fistule. [35]
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Figure 14 : Mobilisation des corps caverneux et tubulisation urétérale
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Figure 16: Couverture cutanée
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2- Chirurgie de dérivation des urines

La dérivation urinaire est réalisée de principe selon certains auteurs, a cause du
risque de developpement de cancer sur la plaque vésicale et de la fréquence des
échecs de reconstruction. Elle est réalisée de nécessité quand la reconstruction

est irréalisable.
2.1. Les dérivations externes :

e Urétérostomie cutanée directe.

e Urétérostomie cutanée trans-intestinale
2.2. Les dérivations internes :

Ce type d’intervention ne peut étre utilisé qu’a un certain nombre de
conditions :
e Le sphincter anal doit étre normal.
e Les voies urinaires supérieures doivent étre normales avec des uretéres
bien contractiles.
e La fonction rénale doit étre satisfaisante
Les techniques utilisées :
e [’implantation vésico-rectale ou intervention de Maydl
e L’implantation rectale sous colostomie
Soit des ureteres : procédé de Mauclaire
Soit de la vessie exstrophiée fermée : procédé de Boyce et Vest
e L’urétéro-sigmoidostomie

e Lanéo-vessie rectale. [37]
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3- La génitoplastie :
3.1 Chez lafille :

Une plastie des organes génitaux externes comprend un élargissement
postérieur de [l'orifice vaginal afin de permettre des rapports sexuels
satisfaisants, un rapprochement des deux hemiclitoris, la suppression de la zone
cicatricielle médiane dépourvue de pilosité, la mobilisation de deux lambeaux
cutanés latéraux vers la ligne médiane destinés a reconstituer le mont de Vénus
et une pilosité de topographie normale comme cela a été proposé par Allen [38].
L’intervention décrite par Anderl a également été utilisee par Melin et Cendron
pendant 3 fois [39], qui consiste a prélever au niveau de chaque créte iliague un
lambeau pédiculé osseux et musculaire et a le rabattre sur la ligne médiane pour

reconstituer un pubis osseux et un mont de Vénus.

La genitoplastie est généralement abordée au méme temps que la fermeture

vésicale, quelle que soit la technique chirurgicale employée.
La clitoroplastie :

Brian et VanderBrink tiennent a insister sur certains points techniques
qu’ils pensent avoir contribué aux resultats esthétiques excellents dans leur
série. Au cours de la clitoroplastie primaire chez les patientes avec épispadias
isolé la peau entre les deux hémiclitoris est marquée et élevée comme un
lambeau situé a la base du méat urétral. Ce lambeau est ensuite tubulé pour

reconstruire 1’uréetre distal.

Ces 2 auteurs n’ont pas rencontré des problémes cliniques par 1’utilisation
de ce tissu et cette technique a avancé le méat a une position anatomique

postérieure plus normale. En revanche, durant la clitoroplastie secondaire, il
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devrait étre nécessaire d'exciser plutét que de préserver le tissu entre le clitoris

séparé, car il est habituellement cicatriciel et épais.

Une combinaison de I’excision du tissu cicatriciel dans la région
céephaligue seulement au mont du pubis suivie par la rotation axiale de lambeaux

cutanés pour la couverture pourrait se traduire par de bons résultats esthétiques.
3.2 Chez le garcon :

Les interventions de libération et dallongement du pénis peuvent étre
réalisees lors de la fermeture de la plaque veésicale [40]. La reconstitution de

I'uretre pénien est secondairement entreprise comme celle d'un épispade.
Plusieurs techniques sont utilisées :
e Latechnique de Cantwell Ransley
e Les greffes cutanees
e Latechnique du démontage pénien complet
e Latechnique de mobilisation des corps caverneux
4-Les procédures de récupération de la continence :

Il a été estimé que 40% -79% des patients qui ont subi la reconstruction du
col wvésical necessitent une chirurgie supplémentaire pour atteindre

I’asséchement satisfaisant. [41]
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4.1 L’agrandissement vésical :

Particulierement chez les patients avec de multiples reconstructions du col
vésical, la continence est peu susceptible d'étre atteinte sans agrandissement
[41]. L’échec de la premiere réparation du col vésical peut étre un reflet d’une

vessie qui est de capacité et / ou de compliance insuffisantes.

L’iléon est le plus souvent utilisé pour effectuer 1’entérocystoplastie.
Cependant, tous les types de segments gastro-intestinaux et les combinaisons ont

été utilisés pour la construction de réservoirs et I’agrandissement vésical [42].

Les Considérations métaboliques sont peut-étre le facteur le plus important
dans le choix du segment intestinal qui doit étre intégré a un réservoir de
stockage. Les conséquences métaboliques (acidose) Bien décrites peuvent se
produire lorsque l'intestin gréle ou le cblon est en contact avec 1’urine. [43] Ce

risque est accru chez les patients ayant une fonction rénale altérée.

Les auteurs utilisent préférentiellement I'iléon pour la reconstruction, car de
sa mobilité, son abondance, et sa tendance de générer moins de muqueuse que le
colon. Les 15 cm distaux sont évités pour prévenir toute perturbation des
fonctions d'absorption. Chez le patient typique un segment d’au moins 30 cm est
utilisé. L'intestin est détubulé et reconfiguré pour limiter ’augmentation a la

pression intravésicale liée a la contractilité. [44]
4.2 La création d’une stomie cathéterisable (Mitrofanoff) :

La technique de Mitrofanoff, qui utilise I’appendice en tant que conduit, a

été la plus largement adoptee et est I’approche privilegiée des auteurs.

Aprés I'implantation dans un réservoir a basse pression selon un mode

«sans reflux», il permet un cathétérisme facile et un taux de complication faible
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dans I'ensemble. [45] Typiquement les uretéres ont été réimplantés dans la
vessie native au moment de la reconstruction du col vésical, et aucun reflux ne
peut exister. Si ce n'est pas le cas, les uretéres peuvent étre implantés de fagon
fiable selon un mode « sans reflux »dans la vessie native, la musculature du

cblon ou méme la paroi d'une piéce gastrique.

L'appendice offre plusieurs avantages inhérents. Il a toujours une
vascularisation excellente qui permet la manipulation sécuritaire et minimise le
risque de 1I’ischémie tissulaire et la sténose stomique a long terme. La lumiere
réduire est également adapté au catheterisme sans boucle accidentelle du
cathéter. Watson, et al. Ont effectué des études profilométriques de la pression
des conduits chez 20 enfants avec des conduits urinaires cathérétiques et ont
constaté que les segments appendiculaires avaient la longueur du profil le plus

longtemps fonctionnelle.
5- Traitement de malformations associées
5.1. Malformation anorectale
Définition
Les MAR regroupent un ensemble d'anomalies du p6le caudal de I'embryon

intéressant la partie terminale du tube digestif associé le plus souvent a une

absence/insuffisance ou ectopie de l'orifice anal. [46]
Classification
Classifications selon Wingspread

Les variétés de MAR sont déterminées dans les deux sexes en fonction de
la situation du cul-de-sac digestif par rapport au complexe musculaire pelvien

projeté sur une radiographie de profil du bassin.
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On distingue ainsi :

e les formes hautes sus-lévatoriennes, les plus rares;

o les formes intermédiaires;

o les formes basses, sous-l1évatoriennes, les plus fréquentes.
Principe du traitement chirurgical
Le traitement des MAR basses est I'objet d'un consensus : [47]

e avec la réalisation de dilatations simples uniguement pour les
sténoses anales basses peu etendues, circonscrites par le sphincter

externe;

e la pratique d'une colostomie temporaire pour une atrésie rectale puis

un traitement curatif vers I'age de 1 a 3 mois;

e la confection d'anoplasties périnéales pour les autres formes dans les

jours qui suivent la naissance [48].

Quant aux MAR hautes ou intermédiaires, il existe une grande diversité de
techniques opératoires du fait de la complexité de leur correction : abaissement
du rectum par voie périnéale, abaissement sacro ou sacro-abdomino-périnéal,
abaissement périneal ou abdomino-périnéal antérieur, anorectoplastie sagittale
postérieure, abaissement abdomino-périnéal vidéo assisté. [48] Ces interventions
definitives auront lieu vers un poids de 5 kg apres la réalisation d'une colostomie

terminale pratiquée a la naissance.
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5.2. Chirurgie de I'omphaloceéle
Définition et classification

L'omphalocéle est une malformation congénitale de la paroi abdominale
correspondant a un défaut de fermeture de I'anneau ombilical avec
extériorisation des viscéres abdominaux recouverts par la membrane

amniotique.
Prise en charge chirurgicale
e Fermeture pariétale immediate
e Recouvrement cutané selon Gross

Cette technique vise a éviter une hyperpression brutale en confiant au plan
cutané la couverture des visceres herniés sans effectuer de rapprochement

musculaire. [49]
e Fermeture prothétique de la paroi abdominale

La fermeture pariétale aponevrotique s'effectue gréce a l'utilisation d'une
prothése synthétique fixée au niveau du défaut pariétal et recouverte par le plan

cutané.

o Fermeture progressive pariétale : Réintégration progressive

selon la technique du silo de Schuster

Cette technique permet, en cas d'omphalocéle volumineuse, d'éviter les

phénomenes d'hyperpression abdominale et leurs conséquences. [50]
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Pronostic
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Les observations de nombreux cas suggerent que les variantes ont un

meilleur pronostic, car ils n’ont pas les manifestations completes de 1’exstrophie.
[9]
Les problémes difficiles avec la continence urinaire vus avec 1’exstrophie

vésicale classique peuvent ne pas exister avec ses variantes [7].
1- Lafissure vésicale supérieure :

Les patients ont un mécanisme sphinctérien intact et la continence est
atteinte sans BNR parce que le dome de la vessie est la seule composante

exstrophique chez ces patients. [9]

Le fait que la fissure vésicale supérieure est la variante la plus rapportee
dans la littérature avec tous les patients continents explique la raison pour
laquelle les variantes de I’exstrophie dans leur ensemble sont souvent décrites

plus favorables concernant les résultats par rapport a la présentation classique.
2- La pseudoexstrophie :

Les patients avec pseudoexstrophie n’ont généralement pas d’anomalies du
systéme génito-urinaire. L’urétre et le sphincter interne sont intacts et les

patients sont continents. [9]

Comme la capacité vésicale est moyenne a bonne indépendamment du

sexe[51], le pronostic concernant la continence est bon.
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3- La duplication exstrophique :

Cette variante est confrontée aux mémes problémes a long terme que la

présentation classique. [9]
4- L’exstrophie couverte avec séquestration viscérale :

Actuellement les visceres séquestrés dans les cas rapportés ont été soit sous
forme d’un vestige colique ou iléal, sans communication avec le tractus gastro-
intestinal sous-jacent. Souvent, ces enfants ont une anomalie de 1’épispadias,
cependant, ils peuvent se présenter sans aucune autre anomalie visible et avec un

controle urinaire normal. [1]

Dans une revue détaillée de la littérature rapportant les cas d’exstrophie
couverte, tous les patients étaient continents sauf un seul cas avec épispadias

complet.

Par consequent, la reconstruction du complexe sphinctérien n'est pas

nécessaire dans la plupart des cas. [12]
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Notre travail est une étude rétrospective portant sur 4 cas des variantes
rares du complexe exstrophie vésicale-épispadias chez des patients colligés a
I’hopital d’enfants de Rabat sur une période de 10 ans s’étalant de 2001 jusqu’a
2010.

Observation 1 :

Il s’agit d’un nouveau né de sexe masculin, hospitalisé pour une apparence
atypigue du complexe extrophie épispadias ; 1’association malformative était
une omphalocele de type 1, une vessie dupliquée couverte d’une capacité
satisfaisante de 80 cc, une saillie coloniforme sans communication avec le tube
digestif normal et un phallus dupliqué épispade avec un corps caverneux gauche

mal developpé.
Aucune anomalie de la colonne vertébrale n’a été notée.

Une échographie a été faite, qui a révélé un rein droit normal et un rein
gauche multi kystiqgue avec un uretere homolatéral dilaté. L’urographie
intraveineuse a montré un systeme pyélocaliciel droit normal et un uretere qui
s’implante dans la vessie exstrophique. Une néphrostomie gauche a permis le
drainage de quelques ml d’urine pendant 15 jours, et la scintigraphie a montré
un rein non fonctionnel. L’opacification par le cathéter de néphrostomie a
montré un uretere gauche dilaté, tortueux communiquant avec une vessie gauche

fermée qui draine 1’urine par un sinus situé en arriére de I’intestin exstrophié.

Le patient a subie la chirurgie a I’4ge de 6 mois, en attendant

I’épithélialisation spontanée de I’omphalocele.
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Une ostéotomie postérieure a été réalisée a cause du grand diastasis pubien.
La vessie extrophie a été excisée, juste en amont du verumontanum supposé, et
on a réimplanté 1’uretére droit dans la vessie fermée. On note que les deux
canaux déférents se terminaient de fagcon borgne et ne communiquaient pas avec

I’aire prostatique.
Les suites étaient simples et le patient était continent.

L’agrandissement ultérieur avec le colon dupliqué et la dérivation urinaire
a I’aide d’un conduit continent sont prévus dans un effort d’améliorer la

continence et préserver la fonction rénale du patient.

Il faut noter également que la taille du phallus n’a pas augmenté et la

genitoplastie sera réalisé apres 3 ans.
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Figure 17 : duplication vésicale exstrophiée.les malformations associées sont: (1)vessie
exstrophiée, (2)vessie dupliquée couverte, (3) omphalocéle type I, (4) duplication
colique, (5) phallus dupliqué épispade, (6) corps caverneux gauche hypoplasique, (7, 8)

scrotum bifide contenant les gonades .

Figure 18 : L’opacification a travers le catheter de néphrostomie montre un uretere

gauche tortueux dilaté, communicant avec une vessie fermée gauche
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Figure 19 :Vue opératoire de la duplication exstrophique frontale : les deux corps

caverneux 1 droitet 2 gauche

Les 2 hémiglands droit 3 et gauche 4, la séquestration colique 5, le sinus urinaire de la

vessie fermée 6.

Figure 20: aspect postopératoire. La génitoplastie est prévue a I’age de 2 ans.
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Observation 2 :

I1 s’agit d’un enfant &gé de 2 ans, de sexe masculin, admis a 1’hopital pour
une duplication exstrophique sagittale avec fissure vésicale inférieure et
épispadias avec duplicité urétrale. L’enfant était continent car il avait une

miction compléte possible avec jet urinaire provenant de la vessie postérieure.

L’acte chirurgical consistait en une résection du septum vésical et la
fermeture de 1’orifice de la fissure vésicale, il s’est établit ainsi une

communication entre les deux vessies avec un seul col vésical continent.

Figure 21 : Duplication exstrophique sagittale avec fissure vésicale inférieure
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Figure 22 : Fissure vésicale inférieure avec duplication vésicale

Figure 23 : Vue opératoire : dissection des deux vessies
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Figure 24 : Duplication exstrophique sagittale antérieure avec fissure vésicale
inférieure : verge épispade 1, communication ente la vessie exstrophiee et la vessie

postérieure 2, vessie antérieure siege de fissure vésicale 3.

Figure 25 : Mise a plat du septum séparant les deux vessies faisant communiquer les

deux cavités vésicales
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Observation 3 :

Il s’agit d’un enfant de 18 mois de sexe féminin, hospitalis€ pour
pseudoexstrophie ; il avait un diastasis pubien et une téche en regard de

I’hypogastre.
L’abdomen sans préparation a montré une disjonction pubienne manifeste.

Cette patiente n’est pas encore opérée vu son age. Elle la sera probablement

vers 1’age de 5-6 ans si I’incontinence urinaire est confirmée.

Figure 26 : Pseudoexstrophie chez une fille de 18 mois : tache en regard de la région

sous ombilicale 1, fuite urinaire 2, Antéposition vulvaire 3.
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Observation 4 :

C’est un enfant de sexe masculin, vu pour la premiére fois a I’age de 5 ans
et demi hospitalisé pour pseudoextrophie, il a présenté un diastasis pubien et une

tache hypogastrique avec un épispadias type I.

L’enfant était incontinent urinaire, il avait des fuites en gouttes a goutes.

L’acte thérapeutique a consisté en une cervicoplastie de type Mitchell.

Figure 27 : Vue opératoire : cervicoplastie chez un garcon porteur de pseudoexstrophie
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Figure 28 : cervicoplastie selon Mitchell dans le cadre d’une pseudoexstrophie chez un

garcon

Figure 29 : cervicoplastie Mitchell
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1-Epidémiologie

a- Motif d’hospitalisation

Motif d’hospitalisation Nombre de cas Pourcentage
Duplication 1 25
exstrophique

Duplication 1 25
exstrophique avec

fissure vésicale

inférieure

pseudoexstrophie 2 50
total 4 100

D’apres 1’analyse de ce tableau, on note une incidence égale de la

pseudoexstrophie et de la duplication exstrophique dont ['un des cas est

représenté par une forme particuliere a savoir: duplication exstrophique

associée a fissure veésicale inférieure

Aucun cas de fissure vésicale supérieure n’a €té noté

b- Sexe :
Tableau 2 : Répartition selon le sexe
Sexe Nombre de cas Pourcentage%
Masculin 3 75
Féminin 1 25
Total 4 100

D’aprés 1’analyse des résultats de ce tableau on remarque une nette

prédominance masculine avec sexe ratio de 3, ce qui n’est pas conforme avec les
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données de la littérature. Ce résultat est peut étre du au nombre insuffisante de
ces variantes rares qui ne peut pas fournir une suggestion de I’incidence

sexuelle.
2- Fermeture de la plaque :

Chez les deux cas de duplication exstrophique :

Nombre de cas

L’age de I’intervention

Pourcentage %

6 mois 1 50
>1 an 1 50
Total 2 100

D’apres 1’analyse de ce tableau, on constate qu’il n’y a aucun patient qui a
bénéficié d’une fermeture précoce c'est-a-dire dans les premiéres 72 heures de
vie. Ca est peut étre attribué dans le premier cas a 1’association concomitante de

I’omphalocele, qui a retardé I’age de I’intervention.

- Les deux patients ont béneficié de la fermeture vésicale avec
ostéotomie.

- L’ostéotomie réalisée est de type Salter.
3- La réparation de I'épispadias :
Elle a été pratiquée chez un patient porteur de duplication exstrophique

Le type de I’intervention réalisée chez notre patient est la génitoplastie

selon Cantwell-Ransley.
4- La réparation cervico-sphinctérienne :

- Elle a été pratiquéee chez un seul patient
- Son age a I’intervention était de 5 ans et demi

- Le type de I’intervention est la cervicoplastie selon Mitchell
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5- L’agrandissement vésical

L’entérocystoplastie d’agrandissement en association avec une intervention

de type Mitrofanoff sont prévues ultérieurement pour deux patients.
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Résultats
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Patient 1:

- Enfant présentant une sécheresse de quelques minutes et fuit par
regorgement.

- Une intervention d’agrandissement Vvésical par la séquestration colique

associée a un principe de Mitrofanoff par 1’uretere gauche sont discutés.

- Laverge est de tres petite taille et asymétrique.

Figure 30: duplication exstrophique frontale avec séquestration digestive. Aspect a
Distance de la premiere intervention. Enfant agé de 5 ans : bipartition pénienne ; corps
caverneux et I’hémigland droit de bon calibre 1, corps caverneux et hémigland gauches

tres hypoplasiques 2. Persistance de la séquestration colique 3 laissée en vue d’un

éventuel agrandissement vésical.
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Figure 32 : vue opératoire : dissection des deux corps caverneux et d’une plaque
urétrale hypoplasique. Respect des canaux éjaculateurs (trés mal développés)
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Patient 2 :

Enfant continent car déja avant I’intervention la miction était conservée

La verge relativement courte est satisfaisante sur le plan anatomique

La cicatrisation cutanée avec 2 ans de recul est excellente.

L’échographie postopératoire ne montre pas d’anomalie du haut appareil
Patient 3 :

- Elle Sera opérée vers ’age de 5-6 ans si I’incontinence est confirmée.
Patient 4 :
L’enfant est continent avec des intervalles de sécheresse moins de 2 heures.

Actuellement I’enfant est agé de 12 ans et a présenté une fistule vésico-
cutanée : probablement due a I’hypoplasie du tissu vésical pariétal antérieur qui

s’est tari spontanément.

Une intervention de type Mitrofanoff associé a une entérocystoplastie

d’agrandissement est prévue.

1- Evolution de la fermeture vésicale chez les porteurs de duplication

exstrophique :
Elle a été bonne dans deux cas soit 100%.
2- Evolution de la cervicoplastie :

Le seul patient qui a bénéficié de la cervicoplastie est partiellement

incontinent.
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Discussion

86



1. Epidémiologie
Les variantes du complexe exstrophie/épispadias sont des entités rarement
vues d’une malformation congénitale rare déja. Toute exstrophie vésicale

classique est supposée se produire dans environ 1 pour 40 000 naissances

vivantes. Les variantes sont 10 fois plus rares.

Dans notre étude, le fait que seulement 4 variantes ont été diagnostiquées

durant une période de 10 ans confirme la rareté de cette malformation. [9]

Lorsque Marshall et Muecke [3] ont rapporté leurs variations dans
I’exstrophie vésicale, seulement 5 cas de duplication exstrophique avaient été
signalés. Dans cette seérie, tous les patients étaient des filles et ont au moins un

appareil rénal défectueux. [6]

Les variantes sont plus fréeqguemment observées chez les filles, tandis que

I’exstrophie classique est predominante chez les garcons. [52]

Dans notre seérie il y a une nette predominance masculine ; 3 gargons pour
une fille soit sexe ratio de 3, ce qui n’est pas conforme avec les données de la
littérature. On peut attribuer ce résultat au nombre insuffisant de ces variations

rares qui ne peut pas fournir davantage une suggestion de I'incidence sexuelle.
2. Ethiopathogénie

Chez I'embryon humain normal une membrane cloacale proéminente
occupe la face ventrale de la paroi abdominale sous ombilicale. Normalement, la
membrane cloacale subit une régression permettant la formation de la paroi
abdominale sous ombilicale par un processus de convergence de la migration

mésodermique vers la ligne médiane aux environ de 6 a 7 semaines de gestation.
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Il en résulte un allongement de la région sus-pubienne et une augmentation de la

distance entre 1’ouverture urogeénitale et I'insertion du cordon ombilical.

Aprés la regression de la membrane cloacale elle se rompt aboutissant a

I'ouverture uro-genitale.

Dans une exstrophie une membrane cloacale persistante agit comme un
obstacle a la fusion médiane normale du mésoderme, entrainant la fermeture
incompléte de la ligne médiane de la paroi abdominale sous ombilicale. Cet
échec de la migration mésodermique entraine un raccourcissement de la paroi

abdominale sous ombilicale et I'insertion relativement basse du cordon.

La taille et I'étendue d'une membrane cloacale persistante au moment de sa
rupture comptent pour les degres de sevérité dans le complexe
exstrophie /épispadias qui peuvent varier d’un léger épispadias a un épispadias

complet avec exstrophie. [4]

L'embryologie de I'exstrophie vésicale a été diversement expliquée, mais ce
n’est pas le cas pour les variantes, leur regroupement avec I’exstrophie est

toujours en question.

L’¢élément de confusion dans l'embryologie de l'exstrophie et de ses
variantes est le fait que I’exstrophie n'a jamais été une étape normale du
développement chez I'nomme ou 1’animal. [53] Ainsi, 1’exstrophie n'est pas
causee par un arrét simple d'un processus de développement. Plusieurs théories

embryologiques ont été émises pour expliquer ce complexe d'anomalies.

La théorie la plus largement acceptée est celle de Marshall et Muecke qui a
suggeré que le défaut embryogénique des anomalies du complexe de

I’exstrophie [54] est le résultat d'une membrane cloacale persistante élargie qui
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exerce un effet de coin et empéche le développement normal de la paroi
abdominale antérieure chez I'embryon de 16 mm. Il en résulte une séparation
large des os pubiens et des muscles grands droits, et parfois une duplication du
clitoris ou du pénis. Cette membrane cloacale est composée de deux couches,
I'ectoderme et I'endoderme, sans couche mésodermique. La paroi membraneuse
faible expose éventuellement a une déhiscence. Si cet événement se produit
apres la division complete du cloaque par le septum urorectal, il en résulte
I’exstrophie vésicale classique avec I'éversion de la paroi postérieure.
L’épispadias résulte d'une membrane cloacale incompléte et inférieurement

persistante [55]

Les variantes du complexe de 1’exstrophie sont une conséquence du retard
de la pénétration du mésoderme entre les couches ectodermique et

endodermique lorsqu’une fissure se produit éventuellement. [19]

Il a été suggeré que les variantes soient une manifestation d'une rupture
limitée ou circonscrite de la membrane, soit dans une situation craniale ou
caudale, expliquant les différents défauts. Ainsi, la position, la taille et le
moment de la rupture de la membrane cloacale anormale ainsi que le moment de
la progression mésodermique médiane permet de déterminer la configuration

des variantes de « la symphyse diviséee ».

Quand il y a séparation typique des os pubiens, un urétre normal est le
résultat. La vessie est de taille normale et les fonctions de contrdle urinaire sont

normales. [56]

La fissure vésicale supérieure a eété attribuée a une rupture tres
circonscrite  d'une partie dune membrane cloacale anormale, située

immédiatement en dessous de I'ombilic. [57]
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Elle est également supposée se produire quand une membrane cloacale

persistante ne s'‘ouvrira qu'a la partie supérieure. [19]

L’exstrophie dupliquée a été supposée d’étre due a une fissure vésicale
supérieure qui se produit, mais plus tard, elle fonde, en laissant des bouts de la

vessie a I'extérieur tandis qu’une vessie intacte est creée sous la peau [3].

Avec cet argument embryologique, cette séquence d'événements devrait
étre encore plus rare qu’une fissure vésicale supérieure. Il y a un total de 12 cas
de duplication exstrophique rapportés dans la littérature anglaise jusqu’al990
[58]. Marshall et Muecke [3] ont signalé 3 cas de cette anomalie avec un phallus
relativement normal. Cependant, il y a des patients avec duplication
exstrophique qui ont un épispadias [58], ce qui ajoute de la crédibilité a la

théorie embryologique ci-dessus.

La pseudoexstrophie a été expliguée comme une infiltration
mésodermique compléte retardée avant I'extraversion viscerale. Cela permettrait
au développement viscéral de se dérouler normalement, mais avec le défaut

abdominal musculo-squelettique [59]-

Cette variante a également été expliquée par la persistance d’une
membrane cloacale, résultant d’un défaut typique musculo-squelettique, La
vessie a une position sous-cutanée avec seulement une fine membrane

épithéliale qui la recouvre. [16]

Dans un rapport de cas cit¢é par Rory O’Leary qui décrit la
pseudoexstrophie associée a des anomalies mesodermiques étendues, on a
suggeré gue I'exstrophie fermée est principalement provoquée par un trouble de

la migration mésodermique plutdt que d'un coin d’une membrane cloacale large
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empéchant cette migration du mésoderme, comme dans 1’hypothése de Marshall
et Muecke. [16]

La fistule vésicale supérieure n'a qu'une petite communication entre la
vessie et I'extérieur, par opposition a la zone limitée de I’éventration Vésicale

vue dans la fissure vésicale supérieure [60]-

A Tl'autre bout du spectre des variantes, on trouve la fistule vésicale
inférieure qui a été décrite comme un defaut limité a la région du col vésical,

associé aux défauts musculo-squelettiques classiques. [61]

Contrairement a I’exstrophie classique, il y a eu de nombreux rapports
citant les anomalies associées innombrables avec ses formes cliniques, et cela
ajoute de la crédibilité a la théorie des variantes suggérant qu’elles sont

provoquées par un événement tératogéne majeur. [11]

Pour Kizilkan la rareté et la simplicité de la fissure vésicale supérieure en
comparaison avec d'autres variantes et les cas rapportés dans la littérature
suggerent qu'il s'agit d'une entité clinique distincte résultant d'une origine

embryologique différente de 1’exstrophie classique. [18]
- I’exstrophie couverte

Sarin suppose qu'une exstrophie couverte avec séquestration viscérale
represente un lien entre 1’exstrophie vésicale et I’exstrophie cloacale, et peut-
étre due a une sur- persistance de la membrane cloacale avec « une boucle a
collet » de l'intestin. La membrane cloacale large non rompue explique les
caractéristiques typiques de l'exstrophie et « la prise au collet » de l'intestin
pourrait expliquer 1’anse intestinale sequestrée. Comme cette boucle se sépare

du colon intra abdominal par une ischémie, la continuité intra-abdominale
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s'installe a nouveau. L’exstrophie couverte avec séquestration viscérale a été
signalée d’étre associée a la duplication de la vessie [58]. En fait, les cas
d’exstrophie dupliquée et exstrophie couverte peuvent représenter un
phénomene semblable avec une petite piece de la muqueuse vésicale « prise au

collet »en cas de duplication exstrophique au lieu de la boucle intestinale.

La présence des anomalies associées, en particulier les maladies cardiaques
et le spina-bifida thoraco-cervical, suggere la possibilité d'une action tératogene
étendue [21]

Dans notre étude, I’hypothese de Feins et Cranley [62] éclaire un peu la
question a propos de notre cas qui associe une vessie exstrophique avec une
duplication etendue du bas appareil urinaire, une omphalocéle, une duplication
colique et une diphallia. Ils ont supposé que le facteur embryonnaire conduisant
a la duplication de la vessie et l'intestin postérieur est probablement le jumelage
partiel de la portion caudale de I'embryon. Dans ces cas, 1’association avec les

duplications du tractus intestinal inférieur peut se produire.

Il a été suggeré [63] que I’événement embryonnaire dans ce cas pourrait
étre la rupture de I'axe de symétrie bilatérale de I'embryon, qui est défini lors de

la 3eme semaine de gestation. [64]

L'explication embryologique proposee par Marshall et Muecke ne peut pas
expliquer le cas signalé par M El Gohary dans lequel il y a une vessie fermée
faible et inélastique située en arriere de la vessie exstrophique normalement
muscularisée. ElI Gohary a conclu que cela représente une tentative plus formelle
a la duplication de la vessie comme c’est suggéré precédemment par Sheldon et
al. [58]
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L’association avec les malformations palatines, les anomalies rénales, les
maladies cardiaques et le spina-bifida se produit également avec la
pseudoexstrophie, méme si c’est rare [51]. Cela suggére la possibilité d'une
action tératogene extensive [21], méme si le défaut palatin est considéré comme

une coincidence.
2. Le diagnostic:

Les variantes sont rares, mais il est important de reconnaitre les différents
aspects a la naissance, puisque le traitement initial aura grandement influenceé le

résultat a long terme. [9]

Un cas de pseudoexstrophie rapporté par William Mitchell a consulté a

deux jours d’age. [4]

Un deuxiéme cas de cette malformation signalé par Meisheri a été renvoyé

a I’hopital a 1’age de quinze jours. [2]

Un autre cas de pseudoexstrophie rapporté par Rory O’Leary a I’hopital

Hobart Royal a Tasmanie a été diagnostiqué par échographie anténatale. [16]
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Dans un rapport de petite série fait sur trois cas de duplication exstrophique
a Sao Paulo [19] :

e Un enfant a consulté a 1’age de trois mois.
¢ Le deuxiéme enfant a consulté a 1’age de trente sept jours.
e Le troisiéme enfant a consulté a I’a4ge de quatorze mois.

Dans notre série, 1 seul enfant a été vu avant I’age d’un mois, et 3 aprés

I’age de un an.

Les variantes sont plus fréquentes chez les filles [63] et elles semblent étre

associées avec des malformations diverses.

Selon une étude faite sur 9 patients qui ont été diagnostiques comme

variantes de I’exstrophie, 7 cas ont associé les malformations suivantes :
o fistule trachéo-oesophagienne.
o atrésie de l'uretre
e radius absent
e grande hernie ombilicale
e malformation anorectale basse
o diphallus vrai avec scrotum bifide

e ou malformation anorectale haute
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Conclusion: L'incidence élevée de malformations congénitales associées,
souleve la question de l'unicité de I'exstrophie classique et des formes cliniques.
L'étude d'autres cas pourrait révéler des causes partagées ou uniques des
mécanismes éthiopathogéniques des formes cliniqgue de [I'exstrophie

vesicale.[11]

Dans une revue de la littérature par Sarin qui a examiné les cas rapportés
d’exstrophie couverte, les anomalies gastro-intestinales associées ont éte
observées chez 9 cas (60%), 6 (40%) étaient des malformations ano-rectales et 3

(20%) étaient des sequestrations viscerales.

Toutefois, I'incidence des malformations ano-rectales associées a

I’exstrophie classique n'était que de 7,5%. [65]

La plupart des patients (80%) avaient des anomalies génito-urinaires,

habituellement mineures. Les anomalies génitales chez les filles incluent :

e un clitoris bifide (67%)

e une fente labiale (11%)

e une hypoplasie des lévres (11%)
e unvagin court (11%)

e et un vagin dupliqué sténosé (11%).

Aucune anomalie des organes génitaux n’a été observée chez 22% des

patients de sexe féminin.

83% des patients de sexe masculin présentaient des anomalies génitales, y

compris :

e la cryptorchidie (50%)
e [’épispadias (33%)
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e Un petit pénis (33%)
e et une large plaque scrotale (33%).

e tous les patients étaient continents sauf un seul avec épispadias complet.

Cela implique que la séparation du pubis en tel qu’il est ne cause pas
d’incontinence liée au sphincter extrinséque dans 1’exstrophie couverte, & moins

qu'il y ait épispadias complet.

Les anomalies des voies urinaires sont survenues chez 5 cas sur 15. lls

réunissent :

e Une agénesie renale unilatérale (n = 2) (13%)
e des reins dysplasiques (n = 1) (6,6%)

e lereflux (n=2) (13%)

e et lavessie cloisonnée (n = 1) (6,6 %).

e Un patient a eu deux reins dysplasiques et un reflux unilatéral.
Six patients (40%) avaient d'autres anomalies associees comme :
e 1’omphalocele
e le canal artériel manifeste,
e une maladie cardiaque (VSD et PS)
e une hernie inguinale
e le spina-bifida (thoracocervical)
o ct 1’agénésie sacrée partielle. [14]

Dans notre étude on note que 1’omphalocéle et le diphallus avec scrotum

bifide ont été retrouvés chez un seul enfant, et la duplicité urétrale chez un autre.
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3. Le traitement :

La présentation initiale des variantes de 1’exstrophie peut préter a

confusion, ce qui retarde souvent le traitement initial. [9]

Tout comme dans la présentation classique, les patients dans un groupe
peuvent avoir des qualités anatomiques différentes, telle que le modele vesical,
le degré du diastasis pubien, ainsi que les comorbidités. Ces facteurs
anatomiques ainsi que la prise en charge thérapeutique expliquent la grande

variété de résultats s’inscrivant dans un groupe donné. [9]

Afin d’étudier la présentation clinique, les interventions et les résultats en
matiere de preéservation de la fonction rénale, une étude était faite chez 170
patients porteurs d’exstrophie vésicale. Parmi cette base de données, 14
variantes ont eté identifiées ; 11 avaient une duplication exstrophique, une
exstrophie couverte compléte par la peau, des fistules vésico-cutanées, et les 3

autres avaient duplication vésicale.

Selon cette étude, la continence urinaire peut étre atteinte chez la plupart de
ces patients, et la fonction rénale a été conservée pour les patients ayant une

duplication de vessie. [9]
La fissure vésicale supérieure :

-Cette variante de [’exstrophie permet la continence urinaire sans
reconstruction sphinctérienne. La réparation comprend habituellement la
résection de la muqueuse exstrophique et la fermeture primaire de la vessie sans

ostéotomie. [9]

Les cas signalés dans 1’étude de Johns Hopkins ont eu la fermeture simple

et sont devenus tous continents apres simple apprentissage de la propreté. [9]
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Chez un cas représenté par un nouveau né de sexe féminin, son défaut a été
fermé en deux couches en utilisant des sutures absorbables. Les suites

opératoires étaient simples.

La patiente a été suivie jusqu’a 1’age de 3 ans, elle a été continente et sans

reflux vésico-urétéral. [18]

Chez un nouveau né de sexe masculin, ayant un phallus de taille normale
avec cordée dorsale, le méat urétral n’a pas pu étre identifié, ni a I’extrémité du
gland, ou n’importe ou sur la face dorsale ou ventrale du phallus. Le patient

urinait a partir de la fissure vésicale supérieure seulement.
La capacité vésicale était petite a la cystourétérographie mictionnelle.

Ce patient a subi une vésicostomie au site de la fissure, et il est en attente

d’une reconstruction définitive 1’urétre. [11]

En conclusion : Bien que ces enfants soient habituellement continents, une
étude urodynamique et une urétérocystographie mictionnelle  sont
recommandées afin d'écarter l'existence d'un reflux vésico-urétéral apres

fermeture du défaut ombilical. [66]

La fissure vésicale inférieure :

-La fissure vésicale inférieure, une anomalie différente mais liée, semble
étre une variante clinique similaire a la fissure vesicale supérieure. Le traitement

doit étre similaire avec I’excision et la fermeture primaire. [9]

-Un nouveau né de sexe masculin est présenté avec un écoulement continu
d'urine par une petite ouverture anormale sur la paroi abdominale juste au-
dessus du pubis. Le calibre et la position du méat urétral sont normaux et il n'y

avait pas de cordee. L'enfant évacuait ses urines par 1’urétre.
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Il'y avait un large diastasis pubien a la radiographie.

Le défaut a été fermé en deux couches, et la vessie a été cathéterisée

pendant 10 jours.
La fistule est guérie sans incident. [11]

Un cas de FIV est rapporté chez une fille agée de 20 mois. Le calibre et la

position de 1’urétre étaient normaux et la capacité vésicale était suffisante.

La fermeture simple de la fistule a été suivie par un modele mictionnel

normal.

Dans notre étude, le patient qui présente une fissure vésicale inférieure a
subi la fermeture de I’orifice de la fissure, simultanément au traitement de la

duplication exstrophique associée.

La pseudoexstrophie :

La pseudoexstrophie est la variante la plus douce de I’exstrophie, et parce
que le systeme urinaire est intact, cette anomalie nécessite rarement toute

intervention chirurgicale. [4]

-Cas n°1 : il s’agit d’un nouveau né féminin, &ge de 15 jours, qui a présenté
également une omphalocele épithélialisée. Il n'y avait pas d'incontinence

urinaire ou fécale.

Une ostéotomie pubienne bilatérale antérieure avec rapprochement pubien
a été faite et la vessie s’est placée plus profondément dans le bassin. Les
muscles droits ont été rapproches sans tension et la vessie a été sondée pour

faciliter la prise en charge de la plaie.
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Comme les deux membres inférieurs ont été attachés ensemble pendant 3

semaines, la récupération post-opératoire était sans incident. [2]

-Cas n°2 : il s’agit d’un cas inhabituel de pseudoexstrophie avec épispadias,
chez lequel la vessie intacte était initialement couverte par une membrane

muqueuse.

L'épispadias a été réparé en utilisant une technique de démontage pénien.
Bien que le méat urétral a été hypospade, I'enfant a obtenu les intervalles secs

avec une incontinence d’effort occasionnelle. [67]

Dans notre étude, une patiente n’a pas été opérée vu 1’age (18 mois). La
chirurgie est prévue vers l’age de 5-6 ans si I’incontinence urinaire est
confirmée. Le deuxieme enfant était incontinent urinaire, il avait des fuites en
gouttes a gouttes. L’acte thérapeutique a consisté en une cervicoplastie de type

Mitchell.

-Cas n°3 : un nouveau-né avec ouverture anale était absente ; chez lequel il
y avait une malformation des organes génitaux externes comportant un petit

pénis latéralement déplacé et un hemi scrotum ectopique du c6té droit.

La miction et la continence urinaire étaient normales, I'enfant avait une
malformation anorectale haute associée ; une poche colique congénitale de type

IV (CPC). Les deux reins sont normaux.

La chirurgie préliminaire a consisté en une colostomie sigmoidienne

proximale de la poche colique. [68]

-Cas n°4 : Sozubir S rapporte un cas de pseudoexstrophie de sexe masculin

associé a une hernie ombilicale et une anomalie du pénis.
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Bien que cette variante légere de 1’exstrophie ne nécessite normalement pas
une prise en charge chirurgicale, la reconstruction du pénis a été nécessaire chez

ce patient. [69]

Conclusion : puisque la pseudoexstrophie est considérée comme la variante
la plus bénigne de I’exstrophie vésicale, la plupart des auteurs sont pour le fait
qu’elle n’exige pas de traitement chirurgical. Ce dernier n’est habituellement

nécessaire que pour corriger les malformations associees.

La duplication exstrophique :

Selon notre revue de la littérature concernant cette variante, La base du
traitement a été similaire et consistait en une résection de la muqueuse

exstrophique et la fermeture du défaut abdominal.

Dans les cas ou il y a également un épispadias associé, 1’urétroplastie est

envisagee plus tard, dans I’intervalle de 6 mois environ.

-chez le seul patient avec duplication exstrophique dans 1’étude faite a
Johns Hopkins, il avait besoin d’ostéotomie au moment de la fermeture et plus

tard d’une reconstruction cervico-sphincterienne pour atteindre la continence.
[9]
- Amine El Gohary rapporte le cas d’un nouveau-né de sexe masculin avec

I’exstrophie vésicale présumee. Il avait un pénis bien forme avec une plaque

urétrale épispade.

L’incapacite d'identifier les orifices urétéraux pendant la réparation
chirurgicale, a conduit a la découverte d'un méat urétral externe normalement

positionne. L'insertion d'un catheter 8-Fr a révéle, une vessie a paroi mince
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située en arriere, dans laguelle les deux uretéres s’implantaient. Les deux vessies

partagent une paroi commune prés du col vésical.

Cet auteur a décidé d'établir une communication entre les deux vessies,
exstrophique et fermée par l'excision d'une bande elliptique de la paroi
musculaire de la ligne médiane et la suture des parois des deux vessies
ensemble, créant ainsi une seule cavité. La vessie exstrophique a ensuite été
fermée apres libération de la paroi abdominale. La plaque dorsale épispade a été
tubularisée pour former un nouvel uretre pour la vessie exstrophique et la
création de deux ouvertures urétrales. La paroi abdominale a été fermée sans

tension de telle facon que la distance entre les os pubiens n'était que de 2,5 cm.

Le résultat esthétique est acceptable et I’enfant a établi un bon flux urinaire

par l'urétre normal avec parfois des gouttelettes de I'uretre dorsal.

Le nouvel urétre tubularisé dorsal a été excisé 4 mois plus tard, puis

I’enfant a eu le contréle urinaire total.

L’échographie urologique effectuee 2 ans plus tard a demontré un tractus

urinaire supérieur normal et un résidu urinaire post mictionnel minimal.

Conclusion : Il y avait une incertitude initiale a propos de la prise en charge
adéquate de la plaque épispade. Son excision est un choix évident, mais en
raison d’un manque de confiance que la combinaison de la vessie exstrophique
avec la vessie fermée a paroi mince pourrait générer une contraction suffisante
pour soutenir la miction de I'urétre normal, elle a été utilisée. Rétrospectivement,
la décision de réunir les deux vessies a été efficace, car elle permet une

amélioration de la fonction mictionnelle et du stockage. [23]
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Dans notre étude, on a adopté une attitude similaire pour le patient en
duplication exstrophique sagittale, chez lequel, on a procédé par la mise a plat
du septum vésical permettant ainsi la communication des deux vessies qui

partagent un seul col continent.

Dans une forme particuliére, signalée par Tomita, chez un nouveau né
masculin qui a présenté une fistule entre la muqueuse exstrophiée et la vessie
fermée, I’ostéotomie iliaque postérieure bilatérale a été effectuée dans l'attente
de la fermeture de la vessie sans tension. Lors de l'inspection des orifices
urétéraux bilatéraux, une fistule médiane a partir de laquelle I’urine s'écoule a
été identifiée.

La fluoroscopie peroperatoire a demontré une petite vessie avec un reflux
vésico-urétéral bilatéral. La cystoscopie a ensuite été effectuée et a démontré un
urétre étroit, mais par ailleurs normal, un verumontanum, des valves de l'urétre
postérieur, et une vessie normale avec 2 orifices urétéraux. La fistule a

également été identifiée.

La conduite thérapeutique comprenait 1’excision de la plaque exstrophique,
et la mise en place d’un tube de cystostomie au site de la fistule. L'extension
mugueuse le long de la face dorsale du pénis, qui était initialement estimée a
représenter un urétre épispade a été laissée en place pour une chirurgie

ultérieure.

Dix jours plus tard, I’enfant a subi la fulguration cystoscopique des valves

postérieures de l'uretre et I'enlevement du tube de cystostomie.
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Résultats :

- capacite vésicale adéquate.

- miction normale avec un bon flux urinaire.

Une cystourétrographie mictionnelle post-opératoire a démontré un reflux

vesico-urétéral de grade 1 sans signes de valves de 1’urétre postérieur.

A T’age de 9 mois, il a subi une excision de la plaque épispade et la

réparation de la cordée pénienne. [8]

-Dans un cas signalé par Mathur, chez lequel la duplication exstrophique
est associée a une poche colique congénitale, 1’exploration a révélé une vessie
normale. Le réservoir colique était en communication fistuleuse avec la face

postérieure de la vessie.

La résection de la poche coligue et un bout de colostomie au niveau de la
fosse iliaque gauche ont été réalisés. La muqueuse redondante exstrophiée a éte

excisee, et le défaut abdominal a éte fermé.
Les suites opératoires étaient simples.

Les procédures définitives telles que le démontage d'une colostomie et une
anorectoplastie abdominoposterieure sagittale, pour créer un néo-anus et une

orthoplastie pour la cordée dorsale seraient effectuées plus tard. [20]

-Arap a décrit 3 cas de duplications exstrophiques. L’approche chirurgicale
a consisté en une réparation plastique de 1’anomalie de la paroi abdominale chez

tous les patients et la correction de I’incontinence urinaire chez 1 patient :

2 enfants sur 3 étaient continents.
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La premiere patiente avait une couverture presque complete de la vessie et
elle a été soumise a l'excision de la muqueuse ectopique et la réparation

plastique de la paroi abdominale et du clitoris dupliqué.

Une approche similaire a été décidée pour le deuxieme cas. Il avait une
hernie médiane largement couverte par la muqueuse vésicale, et le pénis et

I'urétre sont normalement formés.

Comme la vessie chez ce patient représente une capacité normale, la

continence a été obtenue grace a la tubulation uretrotrigonale [19].

Le dernier cas montre un penis épispade courbé vers le haut en liaison avec
une vessie normale et une incontinence urinaire. Six mois apres la résection de
la vessie exstrophique et I'allongement du penis, ce patient a été soumis a une

néourétroplastie. [19]

Celayir annonce le premier cas d’une duplication exstrophique chez un

nouveau ne de sexe féeminin issue d’une grossesse gémellaire.

Sous anesthésie générale, le sinus pubien a été disséqué et excisé

completement.

Conclusion : L’approche chirurgicale consiste en une réparation plastique
du défaut de la paroi abdominale chez ces patients. Si n’importe quelle
communication entre le vestige exstrophique et les voies urinaires est trouvé lors
de [lintervention, une étude urodynamique et une urétérocystographie
mictionnelle doivent étre effectuées afin d'éliminer la possibilite d'un reflux

vésico-ureteral aprés fermeture. [70]
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Kumar rapporte le cas d’une duplication exstrophique vraie, chez un
nouveau né masculin, continent car sa miction est normale a travers le méat

urétral orthotopique.

La prise en charge opératoire de ce patient a été relativement simple :
I’excision de la muqueuse exstrophiée et la fermeture du défaut abdominal ont

donné un résultat excellent. [2]

Fabrizio a décrit une approche chirurgicale unique combinant la fermeture
initiale de la vessie simultanément avec la réparation de 1’épispadias chez un

nouveau né masculin.

A la naissance, il y avait une omphalocéle rompue et une exstrophie

vésicale présumeée. L'omphalocele a été fermée en urgence peu de temps apres la

naissance, et 1’orchidopexie bilatérale a été effectuée a ce moment-la.

En raison de la grande taille de I'omphalocele et des petites dimensions de
la vessie exstrophiee, la décision a été prise de reporter la fermeture vésicale

jusqu'a ce qu’il y ait un intervalle de croissance espérée de la vessie.

A 1’age de 8 mois, la fermeture de la vessie a été réalisée avec la

visualisation peroperatoire d'une vessie dupliquée situee en arriére de la vessie
exstrophiée. L'uretére gauche s’implantait dans la plaque vésicale exstrophique,

et l'uretére droit se drainait dans la vessie dupliquée postérieure.

Aprés D’ostéotomie iliaque antérieure innommée et verticale, l'uretére
gauche a été réimplanté dans la vessie postérieure. Une partie de la vessie
exstrophiée a ensuite été tubularisée pour construire un neourethre du pénis

épispade.
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Résultat:
e Le patient s’est amélioré apres la fermeture initiale et la réparation de
I’épispadias.
e Il n'y avait pas de sténoses post-opératoires ou de formation de

fistules.

e Cependant, plus de 2 ans aprées sa reconstruction initiale, il avait une
capacité vésicale de 50ml seulement avec un reflux vésico-urétéral

bilatéral de grade 2 et I'incontinence continue.

Le patient a subi une reconstruction du col vésical Young Dees Leadbetter,
une cystoplastie d’agrandissement, une appendicovesicostomie, et une

réimplantation urétérale bilatérale a I’age de 3ans et demi.

Plus récemment, l'enfant a nécessité une injection périe urétrale de
collagéne pour 1’incontinence intermittente et il est maintenant sec entre les

cathétérismes.

Son uretre est d'une longueur suffisante, et la reconstruction phallique est a

la fois fonctionnelle et esthétique. [6]

Histopathologiquement, la muqueuse exstrophique dans les cas de cette

variante était sous forme :
o D’¢épithélium transitionnel
e De cystite chronique avec métaplasie glandulaire

e De tissu fibreux urothélial
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L’exstrophie couverte avec séquestration viscérale :

Sarin a recensé 9 cas de cette variante datant depuis 1974 jusqu’a 2004,

dont les caractéristiques sont récapitulées dans le tableau.

Le patient traité par Sarin avait 1’association d’une diphallia asymétrique
¢épispade, une fistule urétrale congénitale et une omphalocéle mineure, il n’y

avait aucune communication entre I’intestin séquestré et le reste du tube digestif.

Lors du passage d'un tube d'alimentation pédiatrique par le méat distal, il
est sorti par la fistule urétrale latérale. L'urétre antérieur est étroit et ne

permettrait pas le passage d’un cathéter de grand calibre.

Un cathéter de Foley Fr. pourrait facilement étre transmis a partir de la
fistule urétrale dans la vessie. Le nouveau-né urinait normalement avec un bon

flux du cote de la fistule urétrale latérale seulement.

L'échographie préopératoire a révélé une vessie bien distendue et les reins
sont normaux. Les examens de laboratoire de routine étaient normaux. Une

radiographie abdominale a révélé un large diastasis pubien.

A l'exploration, la membrane omphalocéle recouvre une vessie
apparemment normale. La boucle de I’intestin sequestré a été attachée a la
membrane omphalocéle et n'avait pas de communication intra abdominale. Le

petit et le gros intestin étaient normaux sans aucune atrésie.

L'omphaloceéle a été excisée avec la boucle de l'intestin séquestré. La gaine
rectale pourrait avant tout étre approchée avec une seule suture non résorbable.

L'histopathologie de la boucle séquestrée a révélé une mugqueuse colique.

Il n'y a pas eu de complications postopératoires. L'enfant est continent et le

flux d’urine se fait tous les deux a trois heures.
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En conclusion : Comme la fistule est latérale avec un urétre distal large,
Sarin s’attendait que la fermeture de la fistule simple en deux couches va rétablir
la continuité de I'uretre. En outre, puisque I'enfant est totalement continent, ils ne

voulaient pas tenter une approximation des os pubiens. [14]

-Chez une patiente ayant une exstrophie couverte avec des anomalies
génitales et une imperforation anale évidente. L’arriére coupure anale a été faite

comme principale mesure pour la malformation anorectale.

Aprés un mois, la reconstruction primaire de la paroi abdominale antérieure

et le rapprochement des os pubien ont été effectués sans ostéotomie. [12]

Chez un autre patient ayant 1’exstrophie couverte en association avec une

agénésie du rein droit, une hernie inguinale et une cryptorchidie droites.

L’herniotomie et 1’orchidopexie droites ont ¢€té effectuces €lectivement

apres 3 semaines.
e Le patient a été continent.

Conclusion: En l'absence d’épispadias grave, tous les enfants sont
continents sur le plan urinaire et ne nécessitent pas de reconstruction du

mécanisme sphinctérien. [12]

Frank rapporte sa conduite thérapeutique pour un patient chez lequel on a
diagnostique 1’exstrophie couverte avec sequestration viscérale et épispadias

complet.
Une radiographie du bassin a montré une symphyse pubienne large

L’échographie abdominale n’a révélé aucune anomalie intrapéritonéale, et

2 reins normaux de taille moyenne, sans hydronéphrose.
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Une urétérocystographie mictionnelle : a montré un reflux bilatéral de bas

grade et une vessie lisse.

La masse ombilicale a été excisée a j4 de vie. Il y avait une petite
communication avec l'urétre au niveau du col vésical. La structure a été retirée

sans difficulté.

L'examen histologique a montré une couche musculaire, des cellules
ganglionnaires, des nerfs et une muqueuse colique toute compatible avec un
vestige colique ectopique bien organisé. La correction de I'épispadias était

prévue de maniére progressive.

Conclusion : Actuellement le traitement de I’exstrophie couverte avec
séquestration consiste en une simple excision de la lésion avec la reconstruction

prévue du col vésical et du pénis a réaliser plu tard. [1]

Afin de discuter de son approche thérapeutique, Mahdavi rapporte le cas
d’un patient porteur d’exstrophie couverte avec séquestration viscérale et

duplication vésicale compléte.

L’excision de la lésion et de la vessie incontinente a été effectuée, et
I’'uretére a été réimplanté dans la vessie continente controlatérale. A 1’examen

histologique, le segment séquestré s’est avéré d’étre un vestige colique.
Les suites opératoires étaient simples
L’enfant était continent.

Conclusion : Le traitement de la vessie dupliquée devrait viser a rétablir la
fonction de I'appareil génito-urinaire, mais chaque cas doit présenter son propre

probleme individuel et doit étre évalué selon ses propres mérites. [65]
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En principe, le traitement de cette entité repose sur la fermeture officielle
du défaut de I’extrophie a la naissance. La piéce viscérale séquestrée peut étre

utilisée ultérieurement dans 1’agrandissement vésical.

111



Tableau : Caractéristiques des patients avec variantes de I’extrophie (Johns Hopkins) [9]

Nom- Fermeture Suivi Ostéotomie Col Dérivation urinaire ~ Anomalies associées + Continence urinaire
sexe primaire (mois) vésical* complications chirurgicales
patient

Fistule vésicales

supérieure
1-M Oui 1 Non Non Aucune Hypospadias penoscrotal Oui
2-M Oui 105 Non Non Aucune Aucune Oui
3-F Non 178 Non Non Aucune Scoliose sévere, omphalocéle, Oui

faible croissance nécessitant un
tube de gastrotomie

4-M Oui Non Non Aucune Aucune

Duplication

exstrophique
5-F Oui 151 Oui Oui Aucune Omphalocéle spina-bifida Séche le jour/ mouillée la

nuit

Exstrophie couverte
6-F Oui 38 Oui Pas encore  Aucune Aucune Trop jeune pour la BNR
7-M Oui 14 Non Pas encore  Aucune Aucune Trop jeune pour BNR
8-M Non 71 Non Oui Aucune Aucune Perdu de vue pour le suivi

Exstrophie couverte

avec séquestration

intestinale
9-F Oui 203 Oui Oui Mitrofanoff et Phallus phallus ectopique Oui

agrandissement iléal
10- M Non 125 Oui Oui Epispadias pénopubien Non
11-M Non 144 Oui Oui Gastroschisis, épispadias avec Asséchement social le jour/

uretre dupliquée

mouillé la nuit
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4-Evolution :
Selon une rétrospective faite a 1’hopital de « Johns Hopkins » sur une base

de données de plus de 815 patients porteurs du complexe exstrophie épispadias.
Un total de 11 patients cliniquement signifiant une variante de I’exstrophie ont
été identifiés.

Résultats :

Le suivi apres la procédure de continence variait de 1mois al6 ans.

La continence urinaire a eté atteinte a 100°/° chez les patients ayant une

fissure vésicale supérieure.

Le seul patient avec duplication exstrophique a été sec le jour et mouillé la

nuit.

Dans [’exstrophie couverte, 2 patients étaient trop jeunes pour une

reconstruction cervico-sphinctérienne, et un patient est perdu de vue.

Dans D’exstrophie couverte avec s€questration viscérale, il y avait un
patient continent, un deuxieme non continent, et un troisieme patient ayant une

sécheresse sociale le jour et mouillé la nuit.

Conclusion : La fistule vésicale supérieure permet une continence sans
reconstruction cervico- sphinctérienne en raison du sphincter urinaire intact. Des
variantes telles que la duplication exstrophique ou I’exstrophie couverte de peau
doivent étre fermées a la naissance avec des techniques standards pour
promouvoir la croissance de la vessie pour une cervicoplastie ultérieure. Ces cas
sont confrontés aux mémes probléemes a long terme que la présentation

classique. [9]
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Dans notre étude, concernant la duplication exstrophique :

e un patient est continent car déja avant I’intervention, la miction était
conservée, et 1’échographic post-opératoire ne montre pas

d’anomalies du haut appareil.

e Le deuxieme patient présente une sécheresse de quelgues minutes et
fuit par regorgement ; une intervention d’agrandissement vésical par
la séquestration colique associée a un principe de Mitrofanoff par

I’uretére gauche sont discutés.
Quant a la pseudoexstrophie :

e Une patiente incontinente sera opérée vers 1’age de 5-6 ans si

I’incontinence est confirmée.

e Un patient incontinent qui a subi la cervicoplastie type Mitchell.
Actuellement, il est &ge de 12 ans et a présenté une fistule vésico-
cutanée ; probablement due du a I’hypoplasie du tissu vésical
pariétal antérieur, qui s’est tari spontanément. une intervention de
type Mitrofanoff plus ou moins associée a une entérocystoplastie

d’agrandissement est prévue.

Arap rapporte une petite série de 3 cas porteurs de duplication exstrophique

traitée.
Résultats: 2 patients sur 3 sont continents.

Conclusion: Il parait que la continence obtenue avec la duplication
exstrophique pourrait étre due a I’association rare de cette anomalie avec

I’épispadias. [19]
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Dans une revue de la littérature disponible en matiere d’exstrophie couverte

par Sarin entre 1974 et 2004, les résultats de la continence étaient les suivants :

- 2 cas ayant obtenus la continence urinaire.
- 5 cas étaient incontinents.

- 2 cas chez lesquels la continence est non mentionnée. [14]
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Tableau : les cas rapportés d’exstrophie couverte avec sequestration viscérale [16]

Article  Auteur Sexe/Age a la Anomalies génitales Anomalies Continence  Statuts de Morphologie de la Omphalocele Histopathologie de
(année) présentation rénales/vésicales I’ombilic séquestration viscérale la boucle séquestrée
1 Williams F/non Clitoris bifide Non mentionnée non Non Boucle intestinale Non colique
(1974) [10] mentionnée mentionné attachée hors de la mentionnée
région pubienne
2 Johnston harao F/non mentionné  Clitoris bifide Non mentionnées Non Non Boucle intestinale Non Intestin gréle
et al(1985) [6] mentionnées  saillante dans une zone mentionnée
juste derriere I’orifice
vaginal
3 Narasimharo et F/ Nouveau né Normal Aucune Oui Normal Structure tubulaire de Non Colique
al 10cm de longueur
(1985) [6] attachée juste en amont
du clitoris
4 Cerniglia et al M/ Nouveau-né Epispadias Aucune Non Bas inséré Masse de 4cm entre Omphalocele Colique
(1989) [1] mentionnée I’ombilic et le phallus mineure
5 Sheldon et al M/ Nouveau-né Epispadias Association avec Non Bas inséré Saillie intestinale Omphalocele Epithélium colique et
(1990) [8] duplication mentionnée émergente au dessus et mineure transitionnel
vésicale en arriére de la plaque
exstrophique vésicale dupliquée
6 Weiss et al F/ 28 ans Epispadias, clitoris bifide, aucune Non Absent Masse kystique sous- Non Colique
(1993) [9] vagin dupliqué sténosé non cutanée s’ouvrant par
une petite parcelle
fistuleuse
7 Mahdavi M/ 13 ans Epispadias, diphallia Non Non Tissu muqueuse entre le  Non Colique
(1994) [4] asymétrique avec 2 sacs mentionné phallus et I’ombilic
scrotaux
8 Ravikumar, Non mentionnées Non Colique
Moses
(2000) [7]
9 Cas actuel M/ Nouveau-né  Sténose urétrale distale et Aucune Oui Bas inséré Structure de 8 cm juste Omphalocele Colique
fistule urétrale latérale mineure
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Conclusion
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Les disparités entre I’exstrophie classique et ses variantes cliniques

concernant les malformations associées, soulevent la question de leur unicité.

L'évolution embryonnaire de ces conditions et leurs identités cliniques
distinctes, chacune avec son profil qui lui est propre, requierent des études

supplémentaires.

Aucune classification jusqu’a maintenant de ces malformations n’a été
disponible, et une nomenclature différente a été utilisée pour décrire les mémes

présentations.

Les facteurs anatomiques avec la stratégie therapeutique suivie expliquent

la grande variété de résultats s’inscrivant dans un groupe donné.

A part la fissure vésicale supérieure, toutes les variantes doivent étre gérées
avec fermeture officielle de I’exstrophie a la naissance et suivies de la méme

maniére que leur présentation classique.

118



Résumés

?31’:&9

119



Résumé

Titre : les variantes exceptionnelles du complexe exstrophie/épispadias
Auteur : AFTISS nassim

Mots clés : Exstrophie-Epispadias-Variantes-Enfant

Les wvariantes du complexe de [I’exstrophie partagent les défauts
musculosquelettiques, mais elles sont associées a diverses anomalies de la vessie et
des organes génitaux. Pseudoexstrophie, fissure vésicale supérieure, duplication
exstrophique et exstrophie couverte sont les 4 grandes variantes étroitement liées a

I’exstrophie vésicale classique.

Le probléme & résoudre est double : urinaire et génital, et le but est 1’obtention
d’un réservoir vésical ample et continent tout en maintenant les voies urinaires

supérieures indemnes.

Le but de notre étude est de mettre 1’accent sur 1’éthiopatogénie et la
classification anatomopathologique de ces malformations avec les anomalies associées

ainsi que leur démarche thérapeutique.

Nous rapportons une étude rétrospective concernant 4 cas de variantes prises en
charge a I’hopital d’enfants de Rabat ; il s’agit d’un cas de duplication exstrophique
frontale, 1 cas de duplication exstrophique sagittale avec fissure vésicale inférieure, 2

cas de pseudoexstrophie ; chez un garcon et une fille.

En conclusion, les théories embryologiques disponibles n’expliquent pas toutes
les formes particuliéres des variantes. A part la fissure vésicale supérieure, toutes les
autres variantes doivent traitées avec fermeture officielle de I’exstrophie a la

naissance, et doivent étre suivies de la méme maniere que leur présentation classique.
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Abstract

Title : Rare variants of Exstrophy/Epispadias complex.
Author : AFTISS nassim
Key-words : Exstrophy- Epispadias-Variants-Child

Variants of the exstrophy complex share the musculoskeletal defects but are
associated with various abnormalities of the bladder and genitalia. Pseudoexstrophy,
superior vesical fissure, duplicate exstrophy and covered exstrophy are the 4 major

variants closely related to classic bladder exstrophy.

There are two problems to resolve : urinary and genital, ant the aim is to obtain a

large and continent bladder tank, while maintaining the upper urinary tract unharmed.

The aim of our study is to focus, on the etiopathogeny and pathological
classification of these defects with associated anomalies, as well as their therapeutic

approach.

We report a retrospective study of four cases of variants managed at Children's
Hospital of Rabat ; it is a case of frontal exstrophic duplication, one case of sagittal

exstrophic duplication, 2 cases of pseudoexstrophy; in a boy and a girl.

In conclusion:available embryological theory does not explain all forms of
particular variants. Other than superior vesical fissure, all variants should be managed
with formal exstrophy closure at birth and followed in the same manner as their classic
presentation.
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Serment

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

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

>

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

sont dus.

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

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

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

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

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

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

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

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

Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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