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Sewment JQ/M'

Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale, je m'engage
solennellement a consacrer ma vie au service de [ humanité.

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

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes malades
sera mon premier but.

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les nobles
traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes freres.

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

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales d’une fagon
contraire aux lois de [ humanité.

Je m’y engage l[ibrement et sur mon honneur.

Déclaration Genéve, 1948,
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ANH
DPPA
RI

ulv
AUSP
ECBU
Créat
DTPA
DMSA
UCR
IRM
FR
MCP-1

EGF

Liste des abréviations

: jonction pyélo-urétérale

: voie excrétrice supérieure.

: syndrome de jonction pyélo- urétérale.

: société d’urologie feetale.

: reflux vésico-urétéral

: nombre

: Anderson-Hynes

: hydronéphrose anténatale

: Diametre antéro-postérieur du bassinet
: index derésistance

: urographie intra-veineuse

: arbre urinaire sans préparation

: étude cytobactériologique des urines

: créatinine

: L’Acide DiéthyleneTriamine—Pentacétate
: L’Acide DiMercaptoSuccinique

: L'uréthrocystographie rétrograde

: L’'imagerie par résonnance magnétique nucléaire
: Fonction rénale

: Monocyte-Chemotactic-Peptide-1

: PEpidermal-Growth-Factor



PLAN

~OEN\CL Y D



INTRODUCTION 1

. RAPPEL HISTORIQUE 4
lll. RAPPEL EMBRYOLOGIQUE DE L’APPAREIL UROGENITAL o] 5
1. Le pronéphros ou rein primitif ] 6
2. Le mésonéphros ou corps de Wolff 6
3. Le métanéphros ou rein définitif 7
IV.RAPPEL ANATOMIQUE 09
1. Anatomie descriptiVe 10
2. Rapports VasCUlaires 14
V. PHYSIOPATHOLOGIE 16
1. Modifications urodynamiques au cours de I'obstructionde laJPu____ 16
2. Retentissement rénal 18
3. Linfection 18
4. ROle dans la lithogénese 18
VL ETIOLOGIES 18
1. Les obstacles fonctionnels . 18
2. Les obstacles organiques.____ 19
PATIENTS ET METHODES 23
1. Type d U 24
2. Criteres d’inclusion_ . 24
3. Criteres d exXClUSION 24
. Methodes ... 24
1. Variables de &tUde 24
2. Btude statistique 25
3. Fiche d’exXploitation 25
RESUL T AT S 29
. EPIDEMIOLOGIE 30
e 30
2 S X 30
3 ateralite 31
Il. Circonstances de découverte 32
L. DIAGNOSTIC CLINIQUE 33
IV. EXAMENS PARA-CLINIQUES 34
1. Type d’examen effectUé 34
2. Bilan radiologique 34
3. Bilan biologique 40
V. PRISE EN CHARGE INITIALE 4]

1. Traitement médical 41



2. Traitement chirurgical 4]

VI SUITES POST-OPERATOIRES 22

LI e [ U - Vo [ 42

2. L’évolution post Op&ratoire 43

DISCUSSION 45

I. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES &0

1. Répartition selon age 46

2. Répartition selon le SeXe 47

3. répartition selon la latéralité 47

. DONNEES CLINIQUES 48

1. Circonstances de déCoUVeIte 48

2. Examen cliniqQuUe. 53

. DONNEES PARA-CLINIQUES i 53

1. Examens radiologiqQues. 33

2. Les études de perfusion des cavités rénales 66

3. Les examens biologiques. 66

T Enanténatal 67

2. En post—natal 70

V. RESULTATS ET COMPLICATIONS 9

1. Chirurgie classique 91

2. Les techniques endoscopiques e 94

3. La pyéloplastie laparoscopique 95

CONCLUSION ET RECOMMAN D ATIONS 929
RESUMES 102



Prise en charge du syndrome de jonction pyelo- ureterale chez I’enfant

o I\ Qs
- RS oI\ e~

INTRODUCTION

9 S G




Prise en charge du syndrome de jonction pyelo- ureterale chez I’enfant

Le syndrome de jonction pyélo-urétérale est I'uropathie obstructive congénitale la plus
fréquente. Il correspond a une dilatation des cavités pyélo-calicielles en amont d’un obstacle
organique ou le plus souvent fonctionnel situé a la jonction entre le bassinet et |'uretére
proximal.

La stase urinaire résulte d’une inadéquation entre le volume urinaire et la capacité
d’élimination du tube excréteur, ce qui constitue un trouble urodynamique a I’évacuation de
I’urine contenue dans le bassinet entrainant une hydronéphrose.

C’est une pathologie qui a beaucoup bénificié de I'apport de I’échographie obstétricale ce
qui I’a rendue aisément accessible au diagnostic anténatal permettant ainsi une prise en charge
précoce.

Le « gold-standard » du traitement des obstacles de la jonction pyélo-urétérale demeure
la pyéloplastie chirurgicale réalisée selon le principe proposé par Anderson, Hynes et kuss. Cette
technique a fait la preuve de sa fiabilité griace a de trés bons résultats confirmés par de
nombreuses séries, et a leur stabilité dans le temps.

Actuelement, cette technique est au mieux faite par la voie laparoscopique,avec
I’intégration récement de la robotique et de la télé chirurgie.

Dans notre contexte, la prise en charge reste un défi pour les services de chirurgie
pédiatriques pour différentes raisons.

Le but de notre travail est de revoir, a travers I'étude de 110 observations, le
profilépidémiologique, Clinique, paraclinique, thérapeutique et évolutif de cette pathologie chez
I’enfant, tout en émettant des recommandations susceptibles d’améliorer la prise en charge et

le ponostic de cette pathologie dans notre contexte.
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Prise en charge du syndrome de jonction pyelo- ureterale chez I’enfant

1. DEFINITION:

La maladie de la jonction pyélo-urétérale (JPU) est une obstruction due le plus souvent a
un obstacle fonctionnel, plus rarement anatomique de nature généralement congénitale et est
responsable d’une dilatation pyélo-calicielle secondaire a un défaut permanent ou intermittent
de I’évacuation des urines pyéliques, avec parfois un retentissement sur le parenchyme
rénal[1,2].

Ce syndrome n'est pas nécessairement a évolution progressive, dans la mesure ou le
degré de dilatation peut varier dans le temps chez le méme sujet, autrement le syndrome de
jonction pyélo-urétéral est fréquent surtout chez le nouveau-né et le nourrisson, et peut se

manifester tardivement chez le grand enfant et I'adulte[3,4].

1. RAPPEL HISTORIQUE:

La dilatation des cavités pyélo-calicielles a des appellations différentes du 16eme siécle a
nos jours: expansion rénale, hernie du rein, hydrops rénal, distension hydrique rénale,
kystonéphrose.

La premiére description probable d’un SJPU a été faite par un anatomiste du nom de
Theophile Bonetus en 1679: il présentait un enfant porteur d’une hydronéphrose associée a un
uretere réduit a un fin cordon fibreux.

Un des fondateurs de I'anatomopathologie, I'italien Giovanni Batista Morgagni (1682-
1771), décrit dans son traite "De Sedibus et causis morborum per anatomem indagatis" (1761)
plusieurs cas identiques.

En 1841, I'anatomopathologiste francais Pierre Rayer (1793-1867) publie son "Atlas du
traitement des maladies des reins comprenant I’anatomie pathologique des reins, de la vessie,

de la prostate, des uretéres et de l'urétre" en introduisant le terme d’"hydronéphrose" comme

utilise de nos jours.
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En 1886, le chirurgien allemand Friedrich Trendelenburg (1844-1924) réalise la premiere
pyéloplastie décrite mais le malade décedera des suites des complications d’une plaie digestive.

En 1891, Ernest Kuster (1839-1930) réussit avec succes une pyéloplastie chez un enfant
de 13 ans, qui se compliquera par une sténose anastomotique dans les mois suivant
I’intervention.

En 1892, Christian Fenger (1840-1902) appliqua le principe de Heineke-Mikulicz,
technique d’incision longitudinale d’une sténose par hypertrophie du pylore associée a une
suture transversale, a des malades présentant un SJPU.

Schwyser en 1923 reprend également une technique chirurgicale utilisée pour le
traitement de I’hypertrophie pylorique, selon les principes décrits par Francesco Durante (1844-
1934), et présente la pyéloplastie en Y/V. Cette technique sera améliorée par Frederic Foley
(1891- 1966) qui présentera une cohorte de 20 malades dans la revue Journal of Urology en
1937. [5]

En 1949, Anderson et Hynes décrivent la pyéloplastie avec résection de la zone sténose
associée a une anastomose termino-terminale entre le bassinet et l'uretére sain, technique
toujours considérée comme le gold standard thérapeutique. [6]

En 1993, Schuessler et Kavoussi présentent les deux premiéres séries de pyéloplastie par
voie coelioscopique. [7]

En 1999, Sung publie une série de pyéloplastie réalisées en caeelioscopie robot assistée

sur des modelés porcins avec succes. [8]

111. RAPPEL EMBRYOLOGIQUE DE L’APPAREIL UROGENITAL[9, 10, 11]

Les malformations congénitales du systéme urogénital sont multiples et complexes. Le
rappel du développement embryonnaire normal est indispensable a la bonne compréhension des

anomalies qui peuvent survenir a son niveau durant la vie foetale.
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Le développement du systéme urinaire est entierement intégré a celui du systeme génital
aussi bien chez la femme que chez I’lhomme. Tous les deux se développent au dépend du
mésoblaste qui prolifére le long de la paroi postérieure de la cavité abdominale. En effet, le
mésoblaste qui apparait au cours de la gastrulation va se différencier en trois portions qui sont :
Le mésoblaste para axiale, le mésoblaste intermédiaire, le mésoblaste latéral.

Le mésoblaste intermédiaire : qui met en place le 17eme jour de la vie intra utérine entre
les deux autres portions du mésoblaste entierement a I’origine de I’appareil urogénital.

A partir de ce mésoblaste intermédiaire, trois structures rénales se mettent en place
suivant une succession cranio caudale ; ce sont respectivement : le pronéphros, le mésonéphros,

le métanéphros.

1. Le pronéphros ou rein primitif(Figure 1)

Il apparait a la fin de la 3eme semaine de développement dans la région cervicale du
cordon néphrogeéne.

Le cordon néphrogéne se segmente en amas cellulaires pleins dénommes néphrotomes.

Ceux-ci se creusent d'une lumiére centrale (les cellules centrales meurent par apoptose)
on parle alors de vésicules.

Ces vésicules s'allongent et donnent des tubules qui vont s'incliner en direction caudale a
I'une de leurs extrémités.

Le pronéphros est a l'origine de 5 a 7 paires de néphrotomes.

Il n'est pas fonctionnel chez I'homme et disparait dés la fin de la 4eme semaine de

développement. Tres généralement il ne reste aucun reliquat du pronéphros.

2. Le mésonéphros ou corps de Wolff (Figure 2) :

Le mésonéphros ou rein intermédiaire apparait au cours de la 4éme semaine de la vie

embryonnaire au niveau thoracique.
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En effet au cours de la régression de I'appareil pronéphrotique les néphrotomes se
creusent en vésicules et s’allonge pour former les lers tubules du mésonéphros. Ces tubules
s’allongent rapidement et un glomérule interne se forme en leur extrémité médiale alors qu’a
I’extrémité oppose, il pénétre dans le canal pronéphrotique. On parle en ce moment du canal
mésonéphrotique ou canal Wolff. A la fin de la 4eme semaine, le canal de Wolff se creuse d’une
lumiére et rejoint le cloaque. Le bourgeon urétéral va apparaitre dans la partie caudale du canal
de Wolff.

A La fin du 2éme mois seuls persistent un petit nombre de tubule et de glomérule
mésonéphrotique le reste ayant régressé. Le devenir du canal de Wolff est déterminé par le sexe
de I’embryon. Il dégénere dans le sexe féminin chez I’homme, il donne avec les tubules
mésonéphrotiques les conduits génitaux : le canal déférent, le canal éjaculateur et la vésicule
séminale. Les gonades quant a eux proviennent de la créte génitale apparue a la 4éme semaine

entre le mésonéphros et le mésentére dorsal.

3. Le métanéphros ou rein définitif (Figure 2) :

En méme temps qu’a lieu la régression de I'appareil mésonéphrotique, le métanéphros
apparait d’abord lombosacré, il devient lombaire para vertébral par la suite.

Le bourgeon urétéral apparu a la fin de la 4éme semaine se développe en direction dorso
cranial et pénetre dans le blastéme métanéphrogéne.

L’extrémité distale du bourgeon enveloppé par le blasteme métanéphrogeéene se divise en
deux branches qui seront les futurs grands calices. Au méme moment s’individualise au niveau
du cloaque, en avant de I'éperon périnéal qui est apparu en méme temps que le bourgeon
urétéral le sinus urogénital primitif. A la fin de la 6eme semaine, un autre canal se forme

parallélement au canal.
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Figure 1

Coupes transversales schématiques de la région cervicale d’'un embryon montrant les
différents stades du développement d’un tube sécrétoire du systeme pronéphrotique
A: 21 jours.

A : 25 jours.

tubes pronéphotiques
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canal pronéphrotique — =
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A) Diagramme schématique montrant les rapports du mésoblaste intermédiaire du pronéphros, du
mésonéphros et du métanéphros. Dans les régions cervicale et thoracique haute, le mésoblaste
intermédiaire est segmente de fagon métamérique ; dans les régions thoracique basse, lombaire et sacrée, il
constitue une masse mésoblastique continue, nonmétamérisée, le cordon néphrogéne. Remarquez le canal
collecteur Longitudinal, primitivement forme par le pronéphros, mais annexe ensuite par lemésonéphros.

B) Représentation schématique des tubes sécrétoires pronéphrotique et mésonéphrotique chez un embryon
de 6 semaines. Le bourgeon urétéral pénetre dans le tissu métanéphrogene. Remarquez les reliquats des
néphrotomes cervicaux et du canal collecteur longitudinal.
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V. RAPPEL ANATOMIQUE:

La connaissance précise de I'anatomie du haut appareil urinaire et de la vascularisation
rénale revét une importance primordiale dans le traitement chirurgical du syndrome de jonction
pyélo-urétérale.

Les rapports de la jonction pyélo-urétérale sont variables. En effet, il faut savoir que les
vaisseaux a destinée polaire inférieure croisant I'uretére sont retrouvés dans 25 a 39 % des cas
de sténose primitive de la jonction pyélo-urétérale. Cependant, il est actuellement reconnu que
leur présence n’est qu’un facteur secondaire, mais aggravant dans I’évolution des obstacles

primitifs de la jonction pyélo-urétérale.[12,13]

+ La loge rénale

Dans la région rétro péritonéale, chaque rein est situé dans une loge cellulo-adipeuse: La
loge rénale, située en avant de la paroi postérieure de la cavité abdominale, en dehors de la
saillie de la colonne vertébrale et du psoas, en arriére du péritoine pariétal postérieur. Elle
s’étend de la onzieme cote a la créte iliaque et occupe donc toute la partie craniale de I'espace
rétro péritonéal.

Elle présente un feuillet antérieur, pré rénal, mince et lache ; et un feuillet postérieur,
rétro rénal, dit encore fascia de Zuckerkandl, plus dense et plus résistant.

A l'intérieur de cette loge les reins sont séparés des parois par une graisse tres fluide, la
graisse péri rénale, ou encore capsule adipeuse du rein.

Cette graisse péri rénale ne doit pas étre confondue avec la graisse para rénale, encore
dite fascia de Gérota, qui, a l'inverse du feuillet ventral de la loge qui adhere totalement au
péritoine pariétal postérieur, permet au feuillet dorsal d'étre séparé des plans pariétaux et d'étre

facilement clivable de la paroi musculo-aponévrotique;
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1. Anatomie descriptive[14,15]

Le rein est un organe pair rétro-péritonéal, occupant la partie supérieure de la fosse

lombaire ayant la forme d’un haricot.

1.1. Morphologie du rein(Figure 3)

Le parenchyme rénal se compose de 2 parties.

¢ Une substance médullaire centrale : a laquelle fait suite 'appareil excréteur.

Elle est formée d’une série de cOnes : les pyramides de Malpighi dont la base
périphérique est hérissée de dentelures: les pyramides de Ferrein, alors que le sommet proémine
dans le sinus rénal, et constitue les papilles rénales.

¢ Une substance corticale périphérique : contient les pyramides de Ferrein. Par ailleurs,

elle entoure et délimite entre elles, les pyramides de Malpighi.

hédullaire _alices

(pyramicle) f,

Artére reinale

Yeine reinale

Bassinet
i_apsule fibreuse

Figure 3 : Morphologie du rein
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1.2. Les conduits excréteurs du haut appareil urinaire

Les voies d’excrétion commencent dans le sinus rénal par des tubes courts : les petits
calices, qui se jettent dans les grands calices ;

Ceux-ci se réunissent pour former le bassinet.

Ce dernier se rétrécit peu a peu de haut en bas, se continue jusqu’a la vessie par

'uretere.

a. Les petits calices

Ce sont des canaux membraneux longs de Tcm environ dont le nombre est égal a celui
des papilles : 6 a 15.

Ils s’insérent par une extrémité un peu élargie tout autour de la base d’une papille.

b. Les grands calices

Les petits calices se réunissent par groupes de 2 a 3 formants les grands calices.

On en compte ordinairement 3 : Supérieur, moyen, inférieur.

c¢. Le bassinet

Le bassinet revét la forme d’'un entonnoir membraneux a base supéro-externe formé par
la réunion des grands calices et a sommet inféro-interne situé un peu au-dessus du podle
inférieur du rein ou il se continue par le segment initial de I'uretére. Sa morphologie et ses
dimensions sont variables.

Suivant la disposition des calices, on distingue des bassinets ampullaires, les calices étant
alors trés courts, et le bassinet large, facilement explorable et au contraire des bassinets
ramifiés, les calices étant alors particulierement longs et se réunissant tardivement a la partie
toute externe du sinus rénal. La capacité du bassinet et des calices est d’environ 3 a 8 cc.

Du point de vue topographique, la partie inférieure du bassinet se projette sur un plan
passant par le bord inférieur de la deuxiéme costoide lombaire, sa base répondant a la verticale

réunissant les deux premieres costoides lombaires.
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La totalité des calices est logée profondément a I'intérieur du sinus rénal ou les petits
calices se disposent en deux rangées, antérieure et postérieure, le bassinet au contraire est

extra-rénal et représente le plan le plus postérieur du pédicule rénal.

d. La jonction pyélo-urétérale(figure 4)[23]

Macroscopiquement la Jonction Pyélo-Urétérale est évidente puisqu’elle corresponde a la
zone de transition entre une portion large, le bassinet et un tube a lumiere étroite, 'uretére.
Anatomiquement, il n'y a aucun élément permettant d’individualiser la jonction Pyélo-Urétérale.
Il en est de méme sur le plan physiologique. En effet le bassinet ne se comporte pas comme un
réservoir s’évacuant de facon intermittente et la Jonction Pyélo-Urétérale

Ne peut en aucune facon étre assimilée a une zone sphinctérienne. Le point couramment
appelé Jonction Pyélo-Urétérale n’est rien d’autre que le premier nceud de I'onde péristaltique
s’étendant des calices a la jonction urétéro-vesicale (KUSS).

Le bassinet apparait comme un carrefour a la fois réceptacle de I'urine émise par les
calices a la fois propulseur des urines vers 'uretére.

Toute géne a la formation du premier nceud de contraction provoque un blocage
del’évacuation pyélique et assiste aux différentes phases de réaction a un obstacle
hypertrophie de la paroi pyélique avec augmentation de la pression de base, disparition de
I’activité péristaltique, le bassinet devient un sac inerte et flasque. Au niveau du rein, on note
une réduction du flux sanguin, puis une compression des vaisseaux sous corticaux, source
d’ischémie, puis d’atrophie et de sclérose. Ainsi la Jonction Pyélo-Urétérale apparait comme une
zone mal définie, complexe, mais dont I'obstruction va créer en amont une dilatation pyélo-

calicielle et une atrophie du parenchyme rénal.
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Calice minear

Sinus
rémal

Calice majeur

A groupes caliciels

Parenchyme

BASSINET
(PYELON)

Jonction .”"”'

pyélo-urétérale

Figure 4 : image montrant la jonction pyélo-urétérale

e. L’uretére lombaire

Il présente un aspect fusiforme aplati d’arriere en avant, avec un trajet vertical

légérement oblique en bas et en dedans. Il chemine dans I'espace cellulo-graisseux rétro-

péritonéal, adhérent seulement au péritoine pariétal postérieur. Il peut étre refoulé en dedans et

se rapprocher de la ligne médiane a hauteur de L5 si le muscle psoas est particulierement

développé.

L'uretére lombaire droit est situé en dehors de la veine cave inférieure dont il est

relativement proche alors que 'uretére gauche est plus a distance de I'aorte. A hauteur de L3,

I'uretére lombaire est croisé en avant par les vaisseaux gonadiques.

Les rapports antérieurs de |'uretére lombaire sont : a droite, I’accolement du deuxiéme

duodénum, plus bas que le fascia de Told droit, le mésocolon puis I'iléon terminal; a gauche,

I’angle duodéno-jéjunal, le fascia de Told gauche, le mésocolon gauche puis le sigmoide.
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2. Rapports vasculaires[14,15]

2.1. La vascularisation rénale (figure 5)

A droite comme a gauche, I'artere rénale se divise en deux branches avant d’atteindre le
bord interne du bassinet :
e une branche antérieure, prépyélique, volumineuse;

e une branche postérieure, rétropyélique.

La distribution artérielle intra-hilaire et intra-parenchymateuse, étudiée par de nombreux
auteurs, a permis d’établir une segmentation rénale. Malgré la variabilité relative des territoires
artériels et des segments rénaux, nous retiendrons la segmentation décrite par GRAVES:

e la branche prépyélique vascularise les segments apical, inférieur, antéro-supérieur et
antéro-inférieur.

e la branche rétropyélique vascularise le segment postérieur.

Les veines sont largement anastomosées entre elles dans le rein et a travers la capsule.

Elles ne semblent pas se préter a une systématisation particuliere. En général, il existe
deux ou trois troncs antérieurs, prépyéliques assez volumineux se réunissant au bord supéro-
interne du bassinet a des branches rétropyéliques.

La partie initiale de l'uretére et du bassinet est vascularisée le plus souvent par une
collatérale de I'artére rénale. Cette artére urétérale supérieure constitue la partie initiale d’une
arcade longeant le bord interne de l'uretére pour s’anastomoser avec des branches de I'aorte et
des vaisseaux génitaux.

Les veines constituent un plexus latéro-urétéral interne et externe et s’anastomosent

avec les veines de la capsule rénale, les troncs collecteurs péripyéliques et la veine rénale.
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. Veine interlobulaire

. Artére interlobulaire

. Veine arquée

4. Artere arquée

8. Veine interlobaire
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3
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Figure 5: Schéma du rein en coupe frontale montrant les vaisseaux sanguins

2.2. Rapports vasculaires de la jonction pyélo-urétérale (figure 6)

Les travaux de SAMPAIO [16]ont contribué a mieux déterminer une zone demoindre
risque vasculaire. Des moulages de résine polyester de 146 reins d’autopsie ont permis la
représentation tridimensionnelle des cavités pyélo-calicielles, des veines et artéres hilaires. Son
étude a porté sur la description précise des rapports vasculaires de la JPU.

Ainsi, dans 65,1 % des cas, il a été trouvé un étroit rapport entre une artére et/ou une
veine et la face antérieure de la jonction pyélo-urétérale. Et cela correspondait dans 45,2 % des
cas a un pédicule segmentaireantéro-inférieur.

Par contre, la face postérieure de la jonction pyélo-urétérale ne présente un rapport étroit
avec un vaisseau (artere et/ou veine) que dans 6,2 % des cas. Il s’agit soit d’'un pédicule
rétropyélique, soit d’une veine tributaire de la veine rénale. Mais, 'uretere sous—jonctionnel sur

1,5 cm est croisé sur sa face postérieure par un vaisseau dans 20,5 % des cas. [16]
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Figure 6 : Schéma d’un Vaisseau polaire inférieur du rein a I'origine du syndrome
de la jonction pyélo-urétérale

V. PHYSIOPATHOLOGIE:

1. Modifications urodynamiques au cours de I’obstruction de la JPU

1.1. Dans ’obstruction compléte

La principale conséquence urodynamique est une augmentation importante de la
pression intra-cavitaire variable en fonction :
e du débit urinaire.
e de la fonction rénale préexistante.

e du caractere uni ou bilatéral de I’obstruction.

La pression pyélique monte rapidement et se stabilise en quelques minutes a sa valeur
maximale de 50 a 100 cm d’eau, qui peut entrainer un reflux canalaire ou une extravasation par

rupture d’un Fournix[17].
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A partir de la 4éme heure environ, la pression intra-cavitaire diminue progressivement
jusqu’a des valeurs proches de la normale, en quelques jours a plusieurs semaines.

Les mécanismes, intervenant dans cette baisse progressive de la pression pyélique sont
[18]:

Une diminution secondaire de la tension pariétale du fait des propriétés viscoélastiques
de l'uretére.

Une baisse de la force des contractions actives.

Un flux intra-rénal et la réabsorption par voie veineuse et lymphatique.

Extravasation d’urine au niveau du Fournix.

Surtout une diminution de la filtration glomérulaire et de la sécrétion tubulaire.

Cette chute de pression pyélique coincide avec une réduction desconcentrations

d’urée, de créatinine et de I’osmolarité urinaire.

1.2. Dans I’obstruction incompléte

On constate dans cette situation une diminution de la pression intra-urétérale du fait de
la diminution de la filtration glomérulaire, et de la pression hydrostatique.

Face a cette nouvelle situation de diurese, on va jusqu’a retrouver des niveaux de
pression comparables a ceux d’uretéres normaux non obstrués.

Cependant, on obtient des réactions obstructives aigués pour des augmentations de
débit inférieures aux valeurs normales. La distension au-dessus de l'obstacle augmente la
fréquence du péristaltisme, mais cette réponse urétérale est moins importante qu’en cas
d’obstruction aigué sur un uretere sain. L’'uretére s’allonge ou se dilate en augmentant sa propre
capacité. A l‘extréme la pression basale reste basse ainsi que la pression systolique. La
contraction peut méme disparaitre, I'uretére se comportant alors comme un réservoir.

Aprés suppression méme tardive de l'obstacle, il existe toujours une possibilité de

reprise des contractions péristaltiques
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2. Retentissement rénal

L’obstruction de la JPU entraine une série de modifications complexes.

Une réduction du débit sanguin rénal, qui est un phénomene constant, plus ou moins
prononcé selon que I'obstruction est compléte ou incompléte. En diminuant la diurése, elle
limite, I’hyperpression, mais elle entraine ischémie, essentiellement dans la médullaire.

Une dilatation des cavités qui émousse les papilles et lamine le parenchyme dont
I’épaisseur peut étre réduite.

Un risque de destruction parenchymateuse évoluant vers I'insuffisance rénale si I’atteinte

est bilatérale ou sur rein unique.

3. L’infection

Le dysfonctionnement de la voie excrétrice supérieure génére I'infection qui a son tour
entretient le dysfonctionnement et détermine au niveau du parenchyme rénal des lésions de

pyélonéphrite.

4. Roéle dans la lithogéneése

La stagnation urinaire et I'infection favorisent la genése des lithiases rénales (Lithiases

d’organe).

VI. ETIOLOGIES

1. Les obstacles fonctionnels

Ce sont les plus fréquents, représentant 51% des cas. Les ondes péristaltiques du

bassinet ne se propagent pas a l'uretére. La jonction a un aspect macroscopique normal et laisse
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passer les ondes de calibre normal. L’obstruction est due a une incoordination entre le bassinet
et l'uretere. L’origine de ce trouble fonctionnel de I'uretere initial reste encore obscure. Plusieurs
hypothéses ont été proposées pour expliquer I'origine de cette obstruction.Certains auteurs ont
pensés a un déficit neurogéne, c’est ainsi qu’on a parlé d’achalasie ou de dyskinésie de ce
segment de [|'uretére. D’autres ont reliés cette affection a des anomalies musculaires:
remplacement des fibres longitudinales, ou arrét de développement du tissu musculaire avec son

remplacement par un tissu fibreux.

2. Les obstacles organigues

2.1. Sténoses :

Différents types de sténoses ont été décrites :

Cussen [20] décrit une sténose anatomique de la lumiere urétérale au niveau dela
jonction. A I’histologie, il observe un épithélium transitionnel normal mais entouré par une
couche musculaire lisse amincie et sans lésion de fibrose interstitielle. 1l semblerait que
I’obstruction dans ce cas soit a la fois anatomique et fonctionnelle[19].Dans d ‘autres cas, une
hypertrophie anormale de la musculeuse urétérale auniveau de la jonction est observée [19].

D’autres auteurs ont décrit des lésions de sténose fibreuse vraie et leur fréquence a été
estimée a 10% [21]. Les lésions de sténose peuvent également étredues a I'inflammation, la
pyélourétérite donnant naissance a des lésions de fibrose sténosante [19].

L’obstruction peut aussi étre due a I’existence de valves urétérales. Celles-ci, méme si
elles ont été décrites dés 1894 par Fenger [22], semblent étre une étiologie rare. Par définition,
les valves doivent comporter toutes les couches histologiques d’un uretére normal.

Embryologiquement, elles seraient dues a la persistance de plicatures physiologiques de

I'uretére durant la vie foetale [19].
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2.2. Anomalies de I’insertion urétérale :

Normalement l'uretére s’implante au point le plus déclive du pyélon permettant ainsi un
drainage correct des urines. L'insertion haute de 'uretere constitue un obstacle a | ‘écoulement des
urines et peut se comporter comme I’équivalent d’une valve urétérale. Cette anomalie de I'insertion
est souvent retrouvée au cours de I’exploration d’une obstruction de la jonction pyélo-urétérale. Son
origine reste méconnue : s’agit-il d’'une anomalie primaire responsable de I'obstruction ou d’une
conséquence de la dilatation d’un pyélon en amont d’une sténose de la jonction.

Broedel [24]a montré, dés 1907, que la dilatation progressive du pyélon enamont d’un
obstacle de la jonction entrainait une rotation et une ascension de cette jonction aboutissant a
une insertion haute de I'uretere. Cette anomalie de I'insertion aggravait a son tour I’obstruction
par I'apparition d’un mécanisme a type de valve [19].

Dans tous les cas, méme si cette insertion haute ne serait pas une étiologie primaire de
I’obstruction, il est probable qu’elle joue un role dans la progression et I'aggravation d’une
obstruction préexistante. Une obstruction minime au départ s’aggraverait ainsi progressivement
a cause de la dilatation du pyélon et de I’ascension conséquente de I'insertion urétérale.

Les travaux de Koff [25, 26, 27 Jont permis de classer le comportement hydrodynamique
des insertions hautes de l'uretére parmi les obstructions volume-dépendant ou obstructions

extrinseques [19].

2.3. Brides fibreuses, adhérences :(figure 7)

La rareté de ces constatations et I’échec patent des urétérolyses amene a penser qu’elles
sont secondaires a des phénomeénes inflammatoires sur un bassinet déja distendu. Cette
inflammation peut étre due a une infection urinaire, a un processus lithiasique, ou a une
ischémie transmurale consécutive a la distension pyélique [19].

Ainsi, dans la série de Park [19], ces lésions sont surtout retrouvées chez les patients les
plus agés avec une obstruction de la jonction symptomatique, ce qui est en faveur de leur

apparition secondaire.
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Figure 7: Bassinet incarcéré dans une bride fibreuse provoguant une maladie de la jonction

2.4. Vaisseaux :(figure 8)

La premiere description d’un vaisseau aberrant croisant la jonction a été faite par Charles
Mayo en 1909 [28]. Ces vaisseaux polaires inférieurs aberrants croisant la jonction peuvent
prendre naissance de l’artére rénale, de I'aorte ou de I'artére iliaque [19]. Leur fréquence est
estimée entre 15 et 46 % des cas[21, 29, 30].

Pour Stephens, le vaisseau aberrant causerait une obstruction partielle en entrainant une
angulation de la jonction pyélo-urétérale, sans lésions de fibrose ou de sténose [31]. Son réle
étiologique reste controversé pour plusieurs autres auteurs [30,32, 33].

Au cours de la vie embryonnaire, le rein subit une ascension du pelvis vers la région

lombaire, associée a une rotation. Dans le pelvis, la vascularisation du rein est assurée par une
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branche pelvienne de I'aorte. Au cours de I’ascension, cette vascularisation sera assurée par des
branches de plus en plus hautes de I'aorte, alors que les vaisseaux inférieurs dégénérent au fur
et a mesure. Il est possible qu’'une anomalie temporelle ou spatiale de la migration entraine la
persistance d’un vaisseau aberrant, toujours polaire inférieur [19,34].

Fait notable, la fréquence des vaisseaux polaires inférieurs croisant la jonction est plus
importante chez les adultes que chez les enfants présentant une anomalie de la jonction pyélo-
urétérale [30]. Il est possible que I'obstruction par vaisseau polaire inférieur soit une obstruction
« acquise », le vaisseau initialement loin de la jonction étant rattrapé secondairement par la
dilatation pyélique secondaire a une obstruction intrinseque de la jonction. Le vaisseau polaire

inférieur serait alors un facteur secondaire aggravant I'obstruction[30].

At

Figure 8: Reconstruction anatomique de la physiopathologie extrinseque: le croisement antérieur

de vaisseaux polaires en regard de la JPU [41]
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. PATIENTS:

1. Type d’étude:

Il s’agit d’'une étude rétrospective, sur une série de 110 cas de JPU colligés au
service de chirurgie pédiatrique générale du CHU MohamedVI de Marrakech durant une

période de 7 ans allant de Janvier 2012 a Decembre 2018.

2. Criteres d’inclusion:

e Les patients don’t ’age était entre 0 a 15 ans

e Diagnostic de JPUconfirmé.

3. Criteres d’exclusion:

= Les reprises de JPU pour complications.

= Les dossiers incomplets.

1. Méthodes:

Les informations ont été recueillies selon une fiche d’exploitation pré-établie.

1. Variables de I’étude:

Les variables de notre étude étaient les données anamnestiques, cliniques, radiologiques,
biologiques, bactériologiques, thérapeutiques, et évolutives.

Chaque patient a bénéficié d’'un examen clinique complet et d’un bilan paraclinique.
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2. Etude statistique:

L’étude statistique a été effectuée a I'aide du logiciel informatique de traitement des

données EXCEL pour WINDOWS, version 10.

3. Fiche d’exploitation:

Prise en charge du syndrome de jonction pyélo-urétérale
oN° de la fiche :
oN° d’entrée :
oAdresse :
oTéléphone :
oDate d’entrée :
oDate de sortie :

oNombre d’hospitalisation :

Identité :
oSexe : M F
oNom et prénom :
0Age :
oOrigine : urbain rurale

oNiveau socio-économique :

Déroulement de la grossesse :

oGrossesse suivie : oui non
oAnomalie de la hauteur utérine : oui non
oEchographie obstétricale :

—nombre :

—résultats :
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Circonstance de découverte :

oDiagnostic anténatal :
—Age gestationnel :
—Donnée de I’échographie :
— PEC adoptée :
oDiagnostic post-natal :
v' Nouveau-né/nourrisson :
—irritabilité :
—fiévre isolée :
—autres :
v' Grand enfant :

—douleur

—signes urinaires : hématurie :

—Infection urinaire :
—Insuffisance rénale :
—Anurie :

—Autres :

Histoire de la maladie :

oDurée d’évolution :

o 1ére consultation :

Examen clinique :

oFiévre :
oMasse abdominale :
oGros rein :

oAutres :

oui

oui

non

non
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Examen paraclinigue :

I- Echographie rénale :
oDilatation :
oEtat du parenchyme
olithiase :
oRein controlatéral :
IN-Ulv:
0AUSP :
oAprés injection :
oRein muet :
Il - autres :
OoECBU :
oFonction rénale : urée =
oScintigraphie :
oUroscanner :

oAnomalies urologiques associées :

Prise en charge :

oTraitement médical :
oNéphrostomie préopératoire :

> Durée :

> Opacification par la néphrostomie :
oDécision préopératoire :

» Voie d’abord :

> Néphrectomie : oui non
> Pyéloplastie : oui non
> Autres :

olntervalle de temps dans les formes bilatérales :

créat =
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Geste opératoire :

oVaisseaux polaires :

Suite post opératoire :

oDrainage : oui non
oComplications post opératoires :

OReprise :

Suivie :
oEvolution:
> Clinique :
» Echographie de controle :

oRecul:

durée :

-28 -



Prise en charge du syndrome de jonction pyelo- ureterale chez I’enfant

> 7N\ o
RS o\ S)oror-

RESULTATS

8 A &
-

-29 -



Prise en charge du syndrome de jonction pyelo- ureterale chez I’enfant

|. EPIDEMIOLOGIE:

1. Age:

L’age moyen de nos patients était de 4ans et demi avec des extrémes allant de 01 mois a
15 ans.
La majorité des malades appartiennent a une population située entre O jour et 2 ans, avec

un pourcentage de 41 %.

m0-2ANS m2-5ANS m5-15ANS

Figure 9 : Répartition de la maladie selon I’dge

2. Sexe:

Dans notre série, nous notons une prédominance masculine avec un taux de 63 % versus

37% de sexe féminin.Le sexe ratio était de 1,7.
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Figure 10 : Répartition de la maladie selon le sexe

3. latéralité:

Figure 11: Répartition de la maladie selon le coté atteint

Dans notre série, ’lanomalie était du c6té gauche dans 51% des cas, du coté droit dans

36% des cas et était bilatérale dans 13% des cas.
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Il. Circonstances de découverte:

Dans notre série, nous retrouvons une découverte anténatale du JPU chez 17

malades (15%), alors que 93 malades (85%) étaient de découverte tardive.

DG
0%

POST NATAL

Figure 12 : Période de découverte du syndrome de JPU

La symptomatologie clinique était dominée par la douleur lombaire et abdominale, notée

chez 52 malades (48%), suivie par la palpation d’une masse abdominale (14%).

Les autres symptomes de découverte sont :
e Fievre dans 9% des cas,
e Infection urinaire dans 7% des cas,
e Insuffisance rénale 5 % des cas,
e Hématurie 2 % des cas,

e Dysurie 2 %.

La découverte fortuite était retrouvée dans 13 % des cas.
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60%

50% 48%

40%

30%

20%

10%

0%

Figure 13 : Les principales circonstances de découverte du syndrome de JPU dans notre série

La durée moyenne d’évolution des symptomes chez I’ensemble de nos patients

était de 11 mois avec des extrémes allant de 12h a 10ans.

Tableau | : Durée d’évolution des symptomes

Durée minimale d’évolution des symptémes 12 heures
Durée maximale d’évolution des symptomes 10 ANS
Durée moyenne d’évolution des symptomes 11 MOIS

I1l. DIAGNOSTIC CLINIQUE:

L’examen a I'admission était pauvre voire normal chez 70 % des malades.
La sensibilité des fosses lombaire était retrouvée chez 17 malades (15%) et le contact
lombaire chez 14 patients (13%).

La fievre chez un malade soit 1% et un hypospadias antérieur chez un malade soit 1%.
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(e

AUTRES
7 %
FIEVRE
il ] 13%
MASSE ABDOMINALE
A ] 5%
SENSIBILITE ABDOMINALE
J 70%
EXAMEN NORMAL )
Figure 14 : Données de I’examen clinique
IV. EXAMENS PARA-CLINIQUES:
1. Type d’examens effectués:
Tableau Il : Les différents examens pratiqués
Examen para—clinique NOMBRE POURCENTAGE %
Echographie abdominale 110 100%
U.LvV 38 34%
Scintigraphie 78 70 %
Uroscanner 23 20 %
ECBU 108 98 %
Fonction rénale 108 98 %
Cystographie 48 43 %

2. Bilan radiologique :

2.1. Echographierénale:

Pratiquée chez 100 % des patients, comme examen complémentaire, son principal intérét

est d’évaluer I'index cortical.

-34-




Prise en charge du syndrome de jonction pyelo- ureterale chez I’enfant

L’échographie révélait les anomalies suivantes :
< L’aspect d’hydronéphrose chez 100% des patients ;
% L’index cortical était réduit chez 57 % ;
< Le rein controlatéral était atteint dans 13% ;

< Une lithiase pyélique chez 1%.

Figure 15: Aspect échographique d’une dilatation pyélo calicielles majeure du rein gauche chez
un patient de notre série

100%
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Figure 16 : Les différents signes visualisés a I’échographie rénale
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L’échographie permettait aussi de mettre en évidence certaines uropathies associées

dans 13 % (voir tableau N°IlI)

Tableau lll : Anomalies associées a découverte échographique

AUTRES ANOMALIES NOMBRE DE CAS
DYSPLASIE MULTIKYSTIQE DU REIN 3
ECTOPIE RENALE 3
LITHIASE CALICIELLE 2
BIFIDITE PYELIQUE 2
MEGA URETERE 1
REIN MAL ROTE 1
REIN EN FER A CHEVAL(HORSE SHOE KIDNEY) 1
EPANCHEMENT PERITONEAL 1

REIN MUET
2%

Figure 17 : Les résultats de l'urographie intraveineuse

La dilatation des cavités pyélo calicielles était retrouvéedans 49% des cas. Les
anomalies fonctionnelles a savoir le retard de sécrétion et d’excrétion étaient présentes

dans 49% des cas. Le rein muet était retrouvé dans 2%.
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Figure 18 : SJPU gauche partiel chez un de nos malades

2.3. Scintigraphie au MAG3 ou au DTPA:

Réalisée chez 78 malades soit 70% ; la fonction relative moyenne du rein atteint dans

cette série était de 39% avec des extrémes allants de 0 %a 78%.
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Figure 19: Aspect scintigraphique rénale au MAG3 en faveur d’un SJPU gauche chez un patient de
notre série: stase rénale gauche répondant partiellement au lasilix en faveur d’un obstacle de la
jontion pyélo-urétérale.
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2.4. Cystographie retrograde :

Réalisée chez 48 malades soit 43% dont 4 avaient effectivement un RVU associé.

BEN HIOA HAITAM 1 1A, CYSTOORAPHIE. __
s

-

BEN MIDA MAITAM 11A, CYSTOGRAPHIE

o
e

Figure 20: reflux vésico-uréteral gauche grade 1 associé a un SJPU chez un de nos patients

2.5. Uroscanner:

Pratiqué chez 23 malades, soit 20% .ll permet de poser le diagnostic du syndrome de
jonction, de rechercher une étiologie, d’évaluer le retentissement fonctionnel rénal, de
rechercher les anomalies associées et de dépister les complications (Lithiases, infections,

destruction parenchymateuse).
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Figure 21 : Images scannographiques d’un SJPU gauche par croisement
de I'artére rénale polaire inférieure

3. Bilan biologique:

3.1. Etude cytobactériologique des urines (ECBU):

Réalisée chez 98 % de nos malades soit 108 malades.

Les résultats de cet examen se sont révélés normaux chez 94 patients, soit 87 %, les 14
cas restants, soit 13 % avaient une infection urinaire.

Les germes qui ont été isolés sont :

E.coli chez 6 patients,

Klebsiella chez 6 patients,

Staphylocoque a coagulase négative chez un patient,

Germe non isolé chez un autre patient.

3.2. Fonction rénale:

Examen effectué chez 108 malades soit 98% des cas, la fonction rénale était explorée par
le dosage sanguin de l'urée et de la créatinémie. Cette fonction rénale était normale chez tous
les patients de notre série, a I’exception de cing malades qui avaient une insuffisance rénale

dont une fonctionnelle et les autres avaient un tableau clinique d’insuffisance rénale chronique.
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V. PRISE EN CHARGE INITIALE:

1. Traitement médical :

Prescrit chez 100% des malades ; il accompagne toujours le traitement chirurgical, nous
utilisons les antalgiques, les antiseptiques urinaires, et les antibiotiques adaptés pour lutter

contre I'infection, conséquence de la stase urinaire.

2. Traitement chirurgical :

2.1. La voie d’abord :

1%

B ANTEROLATERALE
m POSTERIEUR
m RETROPERITONEOSCOPIE

Figure 22 : voie d’abord chirurgicale de la JPU

La lombotomie antérolatérale était la plus pratiquée dans notre étude avec un taux de
83%, suivie de la lombotomie postérieure avec un taux de 16%. L’abord rétropéritonéoscopique

était pratiqué une seule fois.
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2.2. Gestes thérapeutique

La pyéloplastie avec résection-anastomose de la jonction selon la technique d'Anderson-
Hynesétait pratiquée dans 105 cas, soit 95% ; alors que la néphrectomie était indiquée chez 5

malades soit 5%devant une destruction anatomique et fonctionnelle du rein.

B PYELOPLASTIE ® NEPHRECTOMIE

5%

Figure 23 : Nature des gestes opératoires

La pyéloplastie + décroisement vasculaire étaient réalisés chez 11 cas, soit 10% pour
présence d’un pédicule polaire inférieur.

Le traitement d’une lithiase pyélique concomitante avait lieu chez un seul malade.

7 malades ont bénéficiés d’une néphrostomie préopératoire pour décompression rénale.

L’intervalle de temps dans les formes bilatérales était de 3 mois.

VI. SUITES POST-OPERATOIRES:

1. Le drainage :

Le drainage a été réalisé chez 105 malades, soit 95%.
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Le drainage par une sonde de néphrostomie trans—anastomotique a était fait
chez 61 malades, soit 58%; alors que le drainage par sonde double J a était fait chez 44

malades, soit 42%.

SONDE JJ
42%

Figure 24 : Les modalités de drainage

La durée moyenne du drainage était de 08 jours avec un intervalle entre 07 a

12 jours.

2. L’évolution post opératoire :

Les suites opératoires immeédiates étaient simples chez les 110 malades, soit 100%.

VII. SUIVI:

On note une évolution satisfaisante chez 105 malades soit 95%, et compliquée chez 5
malades soit 5% dont :
> Un malade développait un épanchement péritonéal sur une plaie du bassinet.
> Deux malades présentaient une hydronéphrose majeure suite a une sténose de

I’anastomose.
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> Une sonde double J en intra muqueux chez un seul maladeétait retirée par une
vésicotomie.
» Un malade ayant une sonde trans-anastomotique courte n’atteingnant pas la

vessie, retirée par une urétéroscopie.

Les malades étaient surveillés par un examen clinique et une échographie de I'appareil

urinaire.

Le rythme de surveillance était :
= 03 mois
= 06 mois
= Chaque année

= Tous les 02 ans.

95%
2% 1% 1% 1%

SIMPLE STENOSE EPANCHEMENT  SONDE INTRA DEFAUT DE

URETERALE PERITONEALE MUQUEUSE DRAINAGE

Figure 25 : L’évolution post opératoire de nos malades

Le recul était de 2mois a 48 mois avec une moyenne de 20 mois.
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|. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES:

Le syndrome de la JPU est la 2 éme malformation urinaire (13,8%) apres le RVU (45,8%)
par ordre de fréqguence [35] , et la premiere malformation obstructive du haut appareil urinaire
[1,45].

Il s’agit d’une pathologie essentiellement pédiatrique mais plusieurs cas sont de

révélation tardive et sont diagnostiqués a I’age adulte.

1. Répartition selon I’age :

L’Age moyen de découverte de I’lanomalie de la jonction a subi une évolution majeure ces
derniéres années. Ceci est expliqué par les progres réalisés en matiére de diagnostic anténatal et
la généralisation de la pratique de I’échographie. Les anciennes séries rapportent que 80% des
syndromes de JPU étaient découverts entre 30 et 80ans [40,41] avec un age moyen allant de 22
,7 [42] a 40ans [43].

Actuellement, aux Etat- Unis et en Europe, la quasi totalité des anomalies de la jonction
sont découvertes et traitées avant I’age de lan [44]. La série de Wiener [45], montre une
multiplication par 6 des pyéloplasties effectuées chez des enfants agés de moins d’un an dans
les dix derniéres années associée a une nette diminution des cas plus agés.

Dans la série de Mughal [46], I'age moyen de découverte était de 4,6 ans, et I’age variait
de 2mois a 13ans dont 56% appartenait a la tranche d’age 2-5 ans. Sheu [47] avait une moyenne
d’age de 1,75 ans avec une population agée de 15 jours a 12,5ans.

Dans notre étude ’dge moyen était de 4 ans et demi avec des extréemes allant de 01 mois
a 15 ans rejoignant ainsi létude de Mughal. La tranche d’age la plus représentée était de 0 a 2
ans avec un pourcentage de 41%. Par contre elle est dépassée de loin par les études Mezghani et

Viville. [42,43].

- 46 -



Prise en charge du syndrome de jonction pyelo- ureterale chez I’enfant

Tableau N° IV: La différence d’age moyen selon la littérature

Auteurs L’age moyen (ans)
Mughal [46] 4,6
Sheu [47] 1,75
Notre série 4,5

2. Répartition selon le sexe :

La plus part des auteurs rapportent une prédominance masculine avec une proportion
allant de 55 a75% [44,48] et un sexe ratio dépassant 2/1[49].

Le tableau suivant rappelle la répartition du syndrome de JPU selon le sexe:

Tableau N° V : Répartition selon le sexe dans la littérature :

Auteurs Masculin (%) Féminin (%) Sexe ratio
Sheu [47] 82,3 17,6 4.6
Kouranloo[50] 47,6 52,3 0,9
Mughal [46] 60 40 1,5
Galifer [51] 67,3 32,8 2
Lopez [57] 65,2 34,8 1,8
Juskiewenski [53] 55 45 1,2
Grapin [54] 59 41 1,4
De Petriconi [55] 50 50 1
Notre série 63 37 1,7

Dans notre étude on note également une prédominance du sexe masculin avec un
pourcentage de 63% lequel est proche des résultats de Lopez [52] et Mughal [46]. Ceci va a
I’encontre des résultats de Kouranloo [50] qui montrent une prédominance féminine avec un

pourcentage de 52,3%.

3. répartition selon la latéralité :

Classiquement, le syndrome de JPU prédominerait du coté gauche, particulierement chez
le nouveau- né avec approximativement 67% tandis que I'atteinte bilatérale est observée chez

10- 40% [49].
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Tableau N° VI : Répartition des patients selon la latéralité de I’atteinte

dans les differentes series:

Auteurs Coté gauche Coté droit Formes bilatérales
Mughal [46] 52% 44% 4%
Hyeyoung Lee [49] 67% - 10—40%
Tsai [56] 72,2% 11,2% 12,7%
Galifer [51] 57% 43% 11,2%
Lopez [52] 39,1% 60,9% -

Sheu [47] 69,6% 23,5% 6,9%
Notre série 51% 36% 13%

Notre série comporte 110 cas du SJPU, nous relevons une predominance du coté
gauche avec des pourcentages tres proches de ceux trouvés par I’étude de Mughal [46].
Par contre nos résultats allaient a I’encontre de I’étude de Lopez [52] qui rapportait une
supériorité de I'atteinte droite avec un pourcentage de60,9%.

L’atteinte bilatérale dans notre série était de 13%, comparable aux résultats de Tsai [51]

qui se situent aux allentours de 12,7%.

Il. DONNEES CLINIQUES:

1. Circonstance de découverte :

1.1. Le diagnostic anténatal [57,58] :

L’hydronéphrose anténatale est diagnostiquée chez 1a 5% de I’ensemble des

grossessesgénéralement entre la 16€Me et la 30€Me semaine d’aménorrhée. La plus
part des hydronéphroses prénatales s’améliorent ou régressent spontanément avec un
traitement conservateur, toutefois certaines peuvent persister sinon s’aggraver. Cette
ameélioration ou non est dépendante du grade de I’hydronéphrose lors de la découverte
échographique durant la vie foetale. La société d’urologie feoetale (SFU) a classée
I’lhydronéphrose en 4 stades en se basant sur le critere de diameétre antéropostérieur du

bassinet comme le montre le tableau suivant:
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Tableau N° VII : Classification de I’hydronéphrose selon SFU [57]

P DPPA (mm)
ANH classification - - -
Second trimester Third trimester
Mild =7 =9
Mild /moderate <10 < 15
Moderate 7-10 9-15
Moderate /Severe =7 > 9
Severe =>10 > 15

Ainsi, la méta analyse réalisée par I’équipe de Richard S. Lee [57] en 2006 avait rapporté
que 98% des hydronéphroses grade 1 et 2 vont se stabiliser ou s’améliorer au cours du suivi

alors que le grade 3 et 4 sont plus susceptibles de se compliquer.

1.2. Le diagnostic post-natal:

Au Maroc, la découverte du syndrome de JPU se fait actuellement au stade
asymptomatique malgré I'absence de spécificité des signes cliniques lors des rétentions pyélo-
calicielles par anomalie de la jonction. Néanmoins, ces signes permettent de suspecter une
atteinte de I’arbre urinaire et nécesitent des examens dans le but d’explorer cet appareil. Il s’agit
surtout de douleur lombaire ou abdominale chez le grand enfant, tandis que chez le nouveau né,
le nourrisson et le petit enfant, la masse abdominale asymptomatique est la cause la plus

fréquemment retrouvée [46,59].

a. La douleur:

Il peut s’agir d’une douleur lombaire sourde, intermittente ou continue, ce signe
est retrouvé dans 44 a 75% des cas [29,46] ; évoluant parfois par poussées et
classiquement exacerbé par la prise de boissons abondantes dans 33% des cas et par
I’activité physique dans 17% des cas. [48,56]. Il peut également s’agir d’une véritable
crise de colique néphrétique due a une distension aigue du bassinet et parfois
s’associant a une lithiase rénale.

Il peut enfin s’agir de douleurs atypiques : vague pesanteur du flanc ou douleur
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abdominale associée ou non a des nausées et des vomissements. Cette
symptomatologie évoquant une pathologie digestive peut faire longtemps errer le
diagnostic chez I’enfant. Dans ce cadre est décrit le syndrome de Dietl [56, 61, 62],
syndrome clinique fait de douleurs abdominales intermittentes et de nausées, en
rapport avec une anomalie de la JPU et souvent exploré a tort comme une pathologie
gastro-entérologique.

Dans notre étude, la douleur était retrouvée dans 48% des cas et les douleurs

étaient le plus fréguement abdominale et lombaire.

b. La masse abdominale :

Selon la littérature, 'anomalie de JPU peut étre découverte a la suite de la palpation d’une
masse abdominale surtout chez le nourrisson et le petit enfant maigre, elle est retrouvée dans
22 a 24% [46,56]. L’étude menée par I’équipe de J. Kouranloo [50] au département de chirurgie
pédiatrique a « Taleghani and Mofid hospital » de Tehran a propos de 21 nouveaux nés ayant un
syndrome de JPU, avait montré que ce pourcentage augmente chez le nouveau né pour
atteindre 85,7%.

En général, cette masse est élastique, parfois fluctuante et variable d’un examen a 'autre
(c’est le« rein fantome» de Cukier ) [63].

Dans notre série, 15 de nos patients (14%), présentaient une obstruction de la JPU
découverte a la suite de la palpation d’une masse abdominale, un pourcentage inférieur a ce qui

est rapporté dans la littérature.

c. La découverte fortuite:

Par faute de description de la douleur chez les enfants ayant moins de 5ans et
I’association a des signes peu spécifiques (tels que les troubles digestifs, la déshydratation, la
fievre, la pollakiurie, les brhlures mictionnelles, I'altération de [I’état général et surtout le retard

staturo-pondéral) , il existe un retard de diagnostic voire des diagnostics. Ainsi dans I’étude de
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Tsai mené au Taiwan [56], 10 des18 patients recueillis soit 55,6% avaient initialement une erreur
de diagnostic : iléus intestinal (2malades), appendicite (1patient), tumeur abdominale (1malade),
calcul rénal (2malades), constipation chronique (2malades), dysfonctionnement gastro-intestinal
(2malades), et infection urinaire (1 patient).

Dans notre travail, la découverte fortuite était faite dans 13% des cas et ceci grace a la

réalisation d’une échgraphie abdominale pour d’autres indications.

1.3. Complications:

a. L’hématurie:
L’hématurie est rapportée dans 10 a 39% selon Tsai [56], alors que ce pourcentage atteint
64% dans I'étude de Mughal [46], elle est rarement isolée. Elle est le plus souvent la conséquence
d’un traumatisme minime ou d’une lithiase rénale associée [44,48]. Sa pathologie, mal élucidée,
est peut étre en rapport avec la rupture des veines pyéliques due a I'hyperpression et a la
dilatation des cavités [48].
L’hématurie révélait le SJPU chez 2% des cas de notre série, lequel résultat était inférieur a

celui rapporté dans la littérature.

b. L’infection urinaire:

Elle peut se manifester par une fiévre isolée ou peut étre asymptomatique et
révélée par un examen d’urine systématique. Comme il peut s’agir d’une pyélonéphrite
aigue voire méme d’une pyonéphrose avec des signes de suppuration profonde et
parfois une septicémie.

Elle est rapportée dans 6% par Tsai [56], résultat proche de celui de notre étude (7%).

¢. L’insuffisance rénale :

Linsuffisance rénale peut faire suite a une anomalie de la jonction bilatérale ou sur rein

unique et induit un retentissement rénal pouvant aller jusqu'a une insuffisance rénale terminale.
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L’ensemble de la compression du parenchyme sécréteur avec l'altération tubaire, la diminution

du flux sanguine, ou [linfiltration inflammatoire interstitielle peuvent expliqués les dégats

anatomiques voire méme la disparition a un stade ultime de la totalité du parenchyme rénal.
Circonstance rare mais grave, elle est notée dans 3,7% par Galifer [51], 1,2% par De

Petriconi [55] et 5% dans notre série.

d. La lithiase:

Une autre circonstance de découverte est la lithiase urinaire, habituellement
phosphocalcique, elle est susceptible de majorer les douleurs, de provoquer I’hématurie
et d’entretenir I’'infection urinaire. Sa reconnaissance est fondamentale car son exérése
est indispensable pour assurer des résultats favorables a toute intervention
conservatrice sur laJPU.

Elle est révélatrice de la maladie dans 12% des cas [46] selon la littérature, alors
qu’en aucun cas elle n’a été révélatrice dans notre série. Par contre, elle était de

découverte fortuite a I’échographie.

e. La dysurie:

Selon la littérature, la dysurie est considérée comme signe rare de révélation du SJPU
rapporté dans 6% des cas dans la série de Tsai (56), supérieur a notre série dont la dysurie
n’était révélatrice que dans 2% des cas.

Le tableau suivant regroupe les signes cliniques et circonstances de découverte

rapportés dans I’étude de Tsai [56].
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Tableau N° VIII : Symtomes et signes associés lors des épisodes aigus [56]:

Associated symptoms and signs N (%) (N=18)
Nausea and vomiting 16(89)
Palpable abdominal mass 4(22)
Gross hematuria 2(11)
Microscopic hematuria 7(39)
Hypertension 2(11)
Urinary retention (dysuria) 1(6)
Urinary frequency 1(6)
Illeus on plain abdominal film 1(6)
Spontaneous rupture of kidney 1(6)

2. Examen clinique

L’examen clinique est relativement pauvre en matiere d’anomalie de la jonction. |l
permet de mettre en évidence une sensibilité lombaire .Parfois, il permet également de palper un
gros rein donnant un contact lombaire. 23,6% des enfants de la série de Galifer [51] présentaient
un gros rein palpable.

Dans notre série I’examen était pauvre voire normal chez 70% des cas, et retrouvait une
sensibilité des fosses lombaires dans 15% des cas, et un contact lombaire dans 13% des cas, ce

qui était inférieur a ce qui est rapporté dans I’étude de Galifer [51].

I11. DONNEES PARA-CLINIQUES:

1. Examens radiologiques:

1.1. L’échographie de I’appareil urinaire:

L’échographie est I’examen de premiere intention devant une symptomatologie de la
fosse lombaire. C’est un examen non invasif, rapide, peu coliteux et ne nécessitant pas
d’injection d’un produit de contraste [64].

En matiére d’anomalie de la jonction pyélo-urétérale, I’échographie montre une

dilatation anéchogene des cavités pyélo-calicielles avec un uretere non visible [48].
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La dilatation pyélique se présente comme une image anéchogéne dans la région
hilaire durein alors que la dilatation calicielle se traduit par la présence d’images
liquidiennes périphériques intra—parenchymateuses.

L’échographie permet d’évaluer le retentissement de I’lanomalie de la jonction, a
travers I’estimation de [I’épaisseur moyenne du parenchyme rénal et plus
accessoirement son échogénicité [65].

L’échographie permet également d’évaluer le rein controlatéral a la recherche d’une
hypertrophie compensatrice ou d’une anomalie de la jonction bilatérale, de découvrir une
lithiase rénale et de dépister une autre malformation urologique associée [48].

L’apport de I’échographie réside surtout dans le diagnostic prénatal de I'anomalie de
lajonction pyélo-urétérale. L’échographie obstétricale a en effet complétement transformé
la présentation classique de cette pathologie. Si les reins sont visibles des la 16éme
semaine de la grossesse, I’hydronéphrose par anomalie de la jonction est le plus souvent
détectée aux alentours de la 28éme a la 30éme semaine [51].

La dilatation rénale in utéro est classée en cing stades par Grignon [79,173] et en
quatre quatre stades par la Société d’Urologie Foetale (The Society of Fetal Urology:

SFU).C’est cette derniére classification qui est la plus utilisée [57,58,106] (figure26):

Classification de la SFU :
—Grade 0 : Rein normal sans hydronéphrose
—Grade 1 : Dilatation pyélique légere sans dilatation calicielle.
—Grade 2 : Dilatation pyélique modérée avec dilatation calicielle 1égeére.
—Grade 3: Dilatation pyélique importante, calices dilatés et parenchyme rénal normal.
—Grade 4 : Dilatation pyélique tres importante, calices trés dilatés et parenchyme rénal

aminci.

La sensibilité de I’échographie dans la détection d’unedilatation des cavités

pyélocalicielles a été estimée entre 93 et 98 %[128,174].
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Stade O

Stadelll

Stadel

StadelV

Stadell

Figure 26: Long-axis renal ultrasound views of representative SFU grades 0 to IV
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Figure27:Détection d’un vaisseau polaire inférieur au Doppler couleur.A gauche:aspect

initial au Doppler. A droite : renforcement du signal apres injection de Levovist®.

D’aprés[39].

L’échographie ne donne pas d’appréciation directe sur la présence de la fonction rénale ou
de la présence ou de [I'absence d’une obstruction [64]. L’insuffisance des critéres
échographiques classiques a amené tout naturellement a I'utilisation du Doppler qui peut
étre utilisé pour la détection de vaisseau polaire inférieur croisant la jonction (figure 27).

Dans notre série, I’échographie avait diagnostiqué un syndrome de JPU en anténatal chez

17 cas (15%).

1.2. L’urographie intra veineuse (UIV):

L’UIV reste un examen complémentaire fondamental dans I’exploration de
I’anomalie de la jonction pyélo-urétérale. Elle permet le diagnostic positif, I’évaluation
du retentissement rénal et la recherche des anomalies associées [48].

Elle est réalisée en I’absence d’insuffisance rénal ou d’allergie d’iode, sans
compression et avec des clichés tardifs (jusqu’a 12 ou 24 Heures) en cas de retard
d’excrétion important [66].

Elle débute par un Arbre Urinaire Sans Préparation (AUSP). Celui-ci permet
d’apprécier les contours du rein et de rechercher une augmentation de 'ombre rénale. Il

permet aussi d’évoquer une lithiase radio-opaque.
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Les premiers clichés apreés I'injection renseignent sur la phase vasculaire cortico-
médullaire et recherchent une asymeétrie de rehaussement entre les deux reins. Les
clichés suivants lors de la phase excrétoire recherchent un retard du coté pathologique,
une dilatation des cavités excrétrices, et un retard d’évacuation du produit de contraste.
L’opacification de I'uretére est variable et dépend du degré de I’obstruction [44,48].

Les signes urographiques de I’'anomalie de la jonction pyélo-urétérale sont
fonction de I'importance de I’obstruction [67] :

Stase intermittente : L’anomalie de la jonction pyélo-urétérale n’est révélée qu’en
cas de diurese élevée. L’UIV doit étre pratiquée en période algique ou aprés épreuve
d’hyper diurese provoquée au furosémide dont les modalités sont précisées plus loin.
Dans ce cas les signes urographiques sont ceux de la stasemodérée.

Stase modérée: Le cliché précoce montre une dilatation avec un bon index
parenchymateux. Les calices sont normaux ou légerement dilatés, a fond plat ou
convexe. Le bassinet est soit simplement globuleux, a bord inférieur convexe, soit
légerement dilaté, avec une zone de transition brutale a la jonction pyélo-urétérale.
Celle ci est étroite avec un retard de passageurétéral.

Stase sévere: Le cliché a 5 ou a 10 minutes peut montrer a la périphérie des
calices dilatés non encore opacifiés des images en croissant, « le croissant de Dunbarr »
[68,69].

Les clichés tardifs montrent un index parenchymateux trés réduit, des petits
calices tres dilatés, en« boule » avec un fond convexe et une dilatation pyélique tres
importante. On observe parfois des niveaux de produit de contraste en position debout
[53]. L'uretére n’est souvent pas opacifié et les clichés tres tardifs sont
indispensables[44].

Lorsque le retentissement rénal est trés important, le rein peut étre
complétement muet a I’'UIV. On peut également observer une néphrographie en «coque»

du coté pathologique sous forme d’un groupement de fines lignes opaques circulaires
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en « bouquet de ballons » ou en « coquillage », sans sécrétion ni excrétion.

En cas d’anomalie de la jonction pyélo-urétérale intermittente, I’UIV doit étre
réalisée sous hyperdiurese provoquée par l'injection de 40 mg de Furosémide en
intraveineux [48]. Quatre éléments sont étudiés: I'augmentation de la taille du bassinet
et des calices 15 minutes apres l'injection de Furosémide (pathologique si elle est
supérieure a 22 %), I'atténuation du contraste par dilution, le délai de remplissage de
I'uretere et 'apparition de douleurs pendant I’examen [70].

Les signhes urographiques étant variables en fonction de [I'importance de
I’obstruction, deux classifications en stades ont été proposées : celle de Cendron [13]
en quatre stades et celle de Rickwood [72] en cing stades :

Classification de Cendron : [13, 54,73]

a. Typel

La stase et la dilatation intéressent essentiellement le bassinet. Les calices sont
légeérement globuleux mais la papille reste encore saillante. L’évacuation est retardée, I'uretére

peut étre opacifié partiellement.

b. Typell

La dilatation est plus importante, le bassinet et les calices sont dilatés. Ces
calices sont en boule et les papilles sont effacées. La sécrétion et I’évacuation sont tous

deux retardés mais la concentration du produit de contraste est encore bonne.

c¢. TypelIll

La stase et dilatation sont encore plus importantes. La sécrétion est de mauvaise
qualité avec une mauvaise concentration du produit de contraste. Les cavités pyélo-

calicielles ne sont visualisées que sur les clichés tardifs. Le parenchyme est trés aminci.

d. TypelV

C’est un rein muet ou trés peu fonctionnel (ébauche de néphrographie).
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Classification de Rickwood :[55,72]

Stade | : Papilles calicielles normales, dilatation pyélique modérée avec bord

inférieur du bassinet convexe en bas
+ Stadell : Dilatation pyélique modéré+dilatation calicielle modérée+cortex
normal.

Stadelll: Dilatation pyélo-calicielle importante avec cortex normal.

+ Stade IV : Dilatation pyélo-calicielle importante avec cortexaminci.
+ Stade V : Dilatation pyélo-calicielle géante avec cortex tres aminci réduit a

une mince pellicule

L’aspect de la jonction elle méme a I’urographie est variable. Des aspects en
« siphon », en« tire—bouchon », en « queue de cochon » ou un aspect de sténose ont été
décrits [55].

L’existence d’un pédicule polaire inférieur croisant et comprimant la jonction
fait partie des étiologies invoquées dans I’anomalie de la jonction pyélo-urétérale.

En fait des études récentes ont montré que la sensibilité et la spécificité de I'UIV
étaientlargement insuffisantes en matiére de détection d’un vaisseau polaire inférieur
[29,74]. Dans une étude de Cassis [75], seulement 16 % des patients avec un vaisseau
polaire inférieur avaient des signes urographiques évocateurs et seulement 20 % de ceux qui
avaient une UIV évocatrice avaient réellement un vaisseau polaire inférieur.

Dans la série de Lopez [29], toutes les urographies avaient été relues par des
radiologues spécialisés, et I'UIV n’avait détecté que 16 % des patients présentant
réellement un vaisseau polaire inférieur. Dans notre série un vaisseau polaire inférieur était
présent dans seulement 10% des cas.

L’UIV est un examen qui reste important en matiere d’anomalie de la jonction
pyélo- urétérale [48], mais il présente plusieurs limites. Il s’agit d’un examen qualitatif

qui n’offre pas d’estimation précise de la fonction rénale et donc de la capacité de
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récupération du rein [65]. Un rein muet a I'UIV peut reprendre une fonction normale
apres pyéloplastie chez I'enfant [76, 77, 78].

De plus, la dilatation pyélocalicielle n’est pas synonyme d’obstruction [53] et il a
fallu plusieurs décades aux urologues pour reconnaitre cette vérité fondamentale [79].
Plusieurs études ont montré, notamment chez le nouveau né, I’absence d’obstruction
réelle associée au niveau d’unités rénales tres dilatées et a la fonction initialement trés
altérée. Le suivi de ces unités rénales montre |’absence d’aggravation, voire
I’amélioration spontanée, sous simple surveillance [79].

Si I'existence d’une obstruction peut étre soupconnée a I’'UIV devant I’association
de trois criteres : existence d’une dilatation pyélique, d’un retard de sécrétion et
présence d’une stase du produit de contraste sur les clichés tardifs, ces critéres
manquent de spécificité. Dans plus de 20% des cas, le diagnostic positif de I'obstruction
n’est pas possible sur les simples données de I’'UIV[51].

L’UIV permet de rechercher une autre malformation urinaire associée a I’anomalie

de la jonction et d’objectiver la présence d’une lithiase rénale.

1.3. La scintigraphie rénale:

La scintigraphie rénale est actuellement un examen essentiel dans I’anomalie de la
jonction pyélo-urétérale et elle a remplacé les classiques études manométriques [64]. Elle a
été introduite en 1978 par O’Reilly dans le diagnostic des obstructions urinaires [80].

La scintigraphie est un examen qui permet de visualiser et d’évaluer le
parenchyme rénal fonctionnel. Il donne une bonne appréciation de la masse rénale
réellement active. Il permet I’évaluation de la réserve fonctionnelle rénale et la prédiction
de la récupération apreés pyéloplastie [81, 82]. Il trouve sa place dans I’évaluation des
reins trés altérés afin de décider entre la chirurgie conservatrice ou la néphrectomie.

L’exploration isotopique des reins utilise les radio-isotopes suivants : I’hippuran marqué

au 1311 pour étudier le flux plasmatique rénal, éliminé essentiellement par sécrétion tubulaire ;
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le DTPA (acide diéthyléne triamine-pentacétate) marqué au 99mTc excrété par filtration
glomérulaire qui représente donc la fonction analysée ;

le DMSA (acide dimercaptosuccinique) marqué au 99mTc filtré par les glomérules et
accumulé par les cellules tubulaires proximales, qui apporte une parenchymographie
fonctionnelle des reins ;

le MAG3 marqué au 99mTc pour I'étude de la fonction tubulaire ; sa filtration
glomérulaire est négligeable.

Ces examens sont sensibilisés par une épreuve au furosémide (0,5 a 1 mg/kg chez
I’enfant et environ 40 mg chez I'adulte). La position lors de ’examen est importante et des
clichés debout doivent étre réalisés.

Le MAG3 ou 99mTc-mercaptoacétyltriglycine est I’examen le plus couramment utilisé
dans les dilatations PC et intervient comme complément du bilan clinique et radiologique, car il
possede une biocinétique proche de I’hippuran, avec les avantages du technétium pour la qualité
des images.

Ces examens isotopiques doivent étre réalisés selon un protocole rigoureux, précisant
I’hydratation pré injection, réglant le temps entre I’injection du radio-isotope et les clichés. Il en
est de méme pour l'injection du furosémide (habituellement 20 minutes apres injection de
I’isotope mais quelquefois jusqu’a 30 a 60 minutes).

Apreés l'injection du radio-isotope, la morphologie rénale apparait, suivie rapidement de
I’excrétion du traceur.

Le néphrogramme obtenu correspond a une courbe d’activité en fonction du temps, avec
une phase de perfusion rénale (segment ascendant), puis une phase de filtration glomérulaire
(60 secondes apres injection) et enfin une phase d’excrétion (segment descendant).

En cas d’obstruction ou d’atteinte de la fonction rénale, le sommet de la courbe se
transforme en plateau et la pente descendante est beaucoup plus faible. L’étude du sommet de
la courbe ou phase glomérulaire ou corticale permet d’apprécier la fonction de chaque rein.

L’injection de furosémide permet de préciser les obstacles selon le wash out obtenu. Le
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critere en est la demi-vie d’élimination du traceur, normalement égale a 10 a 15 minutes ;
I'obstruction est évoquée a partir de 20 minutes. Les uretéres et leur vidange sont ensuite
visualisés.

La courbe obtenue sur un rein normal comprend trois segments [116]:

Un premier segment rapidement ascendant correspondant a une phase vasculaire
de perfusion rénale ou le traceur passe dans les vaisseaux rénaux puis dans le rein, un
deuxiéme segment légerement concave vers le bas et qui se prolonge jusqu’au sommet
de la courbe: il correspond a la filtration du traceur a travers les néphrons et son
passage dans les cavités pyélocalicielles associé a sa diminution dans le sang. C’est la
phase de captation ou de filtrationglomérulaire.

Le troisiéme segment correspond a la phase d’excrétion du traceur vers la vessie.

Ces trois segments sont représentés sur la figure 28.

Counis

A

Time
Figure28:Courbe normale avec ses trois segments[75]

Dans la pathologie obstructive, trois types de courbes schématiques sont

décrites correspondant a trois situations:
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Figure29:Les différentes courbes scintigraphiques

a—(rein normal) b-(obstruction)c-dilatation sans obstruction
d-réponse equivoque .F=furosémide.modifié d’apres[64]

Dans notre série, la scintigraphie au MAG3 ou au DTPA était réalisée chez en 70% de nos
patients. La fixation relative médiane du rein atteint dans cette série est de 39% avec des

extrémes allants de 0% a 78%.

1.4. L’uroscanner:
L’apparition du traitement endoscopique de I'anomalie de la jonction pyélo-urétérale a
entrainé un développement des techniques d’imagerie visant a rechercher un vaisseau polaire

inférieur croisant la jonction.

Le scanner hélicoidal est maintenant validé dans I’exploration de I'anomalie de la jonction
pyélo-urétérale et la recherche de vaisseau polaire inférieur [48]. Il s’agit d’un examen simple et
fiable [49, 84]. La premiére phase sans injection explore I'arbre urinaire a la recherche de
lithiase. La deuxiéme phase aprés injection de produit de contraste permet d’étudier les axes
vasculaires a la recherche d’un vaisseau polaire puis le parenchyme rénal et les cavités
excrétrices [85]. Le protocole utilisé en matiere d’anomalie de la jonction est un protocole
spécifique, tant pour I'injection du produit de contraste que pour |I'acquisition scannographique
[85]. Une reconstruction tridimensionelle est réalisable et permet de détecter des vaisseaux de 1
mm de diametre [74,86]. Grace a cette reconstruction, on réalise une angiographie

scannographique.
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Dans la série de Quillin, les vaisseaux visualisés au scanner ont toujours été retrouvés en
per-opératoire[87].Dans notre série les vaisseaux polaires étaient retouvés en per

opératoire chez 11 malades (10%).

Figure 30 :A. Angio-uroscanner montrant la présence d’un vaisseau polaire inférieur associé a

un syndrome de la jonction.B. Les reconstructions de profil permettent de visualiserl’aspect de
siphon responsible [71].

1.5. L’uréthrocystographie rétrograde (UCR):

Plusieurs auteurs ont étudié I’association d’un RVU a une anomalies de la jonction pyélo-
urétérale notament Lebowitzetde Bomalask, et considerent 'UCR un examen systématique
chez I’enfant afin de rechercher I’existence d’un reflux et le quantifier [44,88,51,53,89,90]

Il est simplement recommandé par certains auteurs [91] et il n’est pas réalisé par
d’autres, ou encore remis en question[79].

Le pourcentage de reflux retrouvé dans les différentes séries qui I’ont recherché
varie de5% a 18 % (88, 51, 53, 91,89).

Ell a été réalisée chez 48 patients (43%), et revenue positive chez 4 patients.

L’UCR est indiscutable en cas d’infection urinaire et en cas d’anomalie de la
jonction sur rein ectopique ou avec une duplicité pyélo-urétérale a cause de la

fréquence du reflux associé [92].
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1.6. L’imagerie par résonnance magnétique nucléaire:

L’'imagerie par résonance magnétique nucléaire est un examen trés prometteur
en matiére d’anomalie de la jonction pyélo-urétrale et surtout de détéction des
vaisseaux polaires inférieurs [93]. L’uro-IRM permet I’exploitation de I’appareil urinaire
sans injection de produit de contraste ni irradiation. La premiére phase étudie I'appareil
urinaire en pondération T2 et analyse ainsi les structures liquidiennes (cavités
excrétrices). Une épreuve d’hyperdiurése peut étre réalisée par l'injection d’un
diurétique pour distendre les cavités et révéler une obstruction intermittente. La
deuxiéme phase explore en pondération T1 et apres injection de gadolinium les axes
artériels et permet de rechercher un vaisseau croisant la jonction. La troisieme phase
explore le parenchyme et le temps excrétoire en pondération T1. Quoique présentant
des insuffisances pour la détection des lithiases, I'IRM est un examen d’avenir pour le
diagnostic d’obstruction et la recherche de vaisseaux polaires [48, 93,94].

Les recherches actuelles étudient I'utilisation de marqueurs magnétiques comme
le gadolinium fixé sur des traceurs rénaux comme le DTPA, permettant une étude

fonctionnelle du rein par IRM [95].

L

Figure 31 :Syndrome de la jonction pyélo-urétérale en uro-IRM : coupe coronale pondérée T2,

puis images réalisées apres injection de gadolinium : sides/ref-trans/imagerie/multi-
items/item_157-2/start.txt 2018
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En T2 (A), il existe une dilatation du bassinet droit (fleche). Sur l'image « urographique »
(B), le bassinet (1) est dilaté, contrastant avec l'uretére de calibre normal (2). L'image (C)
correspond a la superposition du temps angiographique et du temps urographique ; le bassinet
dilaté (1) et l'uretére normal (2) sont retrouvés ; il existe une artere polaire inférieure (3) qui

croise la jonction pyélo-urétérale et qui est responsable de I'obstacle.

2. Les études de perfusion des cavités rénales

2.1. Le test de Whitaker:

Le test de Whitaker est une méthode d’étude pression/débit dans les cas de
suspicion d’obstuction de la jonction pyélo-urétérale. Ce test a été souvent utilisé pour
confirmer le caractere obsctuctif. Il est basé sur le fait que I'obstruction induit une
réduction des capacités d’excrétion rénale se traduisant en présence d’une diurese
force par une élévation des pressions intra—cavitaires. La constatation de variétés tres
différentes d’hydronéphrose a provoqué des critiques quant a la validité de ces
méthods. Certaines hydronéphroses présentent un pyélon a paroi épaisse peu élastique,
tandis que d’autres formes se caractérisent par un pyélon a paroi mince, flasque et
dilatée. La corrélation n’est pas stricte entre les courbes de variation de la pression par
rapport au débit et les constatations issues des techniques d’évaluation non invasive.

Depuis I'avénement de la scintigraphie rénale, ce test n’est plus pratiqué et a

perdu sa place.

3. Les examens biologiques:

L’évaluation de la fonction rénale(FR), ainsi que I’examen cytobactériologique des urines
sont de réalisation systématique en cas d’anomalie de la jonction pyélo-urétérale [105].

Le dosage de l'urée et de la créatinine a été réalisé chez 98% des patients. Une
insuffisance rénale était notée dans 5 cas (5%), chiffre proche des taux rapportés dans la

littérature qui vont de 3,7%[51] a 6 % [56].
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Parmi les rares séries ou 'ECBU a été étudié on retrouve la série de Galifer [56]
avec un ECBU positif chez 52,4 % des patients et une prédominance de I'Escherichia Coli. Ce taux
relativement élevé peut étre expliqué par le taux important de reflux vésico-urétéraux
associés dans cette série (13,7 %). Tsai (56) ne retrouve I'infection urinaire que chez 6 % de ses
patients.

Dans notre série, 'ECBU était positif chez 13% de patients, résultat supérieur a ce qui est
rapporté dans I’étude de Tsai (6%), et dépassé par les résultats de I'étude de Galifer (52,4%), et
les germes les plus fréquemment retrouvés dans notre série étaient I’'Escherichia Coli et le
Klebsiella dans 86% des cas.

En considérant I'association possible d’infection urinaire, certains auteurs préconisent
I'instauration systématique d’une antibiothérapie prophylactique au cours du suivi et de
I’exploration d’une anomalie de la jonction diagnostiquée en prénatal [106, 107].

Deux facteurs biologiques sont actuellement étudiés. Il s’agit du Monocyte-Chemotactic-
Peptide-1 (MCP-1) et de I'Epidermal-Growth-Factor (EGF). Les taux urinaires et I’expression
tissulaire de ces deux facteurs sont corrélés a I’existence d’une obstruction. Le MCP-1 est
fortement augmenté en cas d’anomalie de la jonction obstructive alors que I'EGF est diminué.
Les taux se corrigent aprés chirurgie réparatrice. Impliqués dans les lésions rénales secondaires
a I'obstruction, ces deux facteurs auraient un potentiel pronostique mais restent du domaine de

la recherche [108].

IVV. TRAITEMENT:

1. En anténatal:

Le traitement chirurgical du syndrome de JPU est rarement justifié en période anténatale
sauf en cas d’hydronéphrose géante, avec rein dépassant la ligne médiane, ce qui est
exceptionnel. Dans tous les autres cas, on préconise une surveillance rigoureuse, sous couvert

d’une antiobioprophylaxie durant la premiére année.
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La surveillance est basée sur I'echographie et la scintigraphie au MAG 3 destinées a
surveiller la fonction rénale et I’évolution de I'obstacle, tout en restant prudent sur son
appréciation.

En cas de dilatation inférieure a 12 milimetres, la surveillance échographique seule est
indiquée. En cas de dilatation supérieure a 12 milimetres, la surveillance par scintigraphie est
préférable[49].

L’indication chirurgicale ne doit etre portée qu’en cas de détérioration fonctionnelle
initiale ou apparaissant lors du suivi, en cas d’obstacle persistant ou la survenue d’une
symptomatologie telle une infection urinaire ou des douleurs lombaires.

Plusieurs facteurs prédictifs de l'intervention chirurgicale ont été rapportés : fonction
séparée inférieure a 30%, dilatation pyélique supérieure a 13,3 mm et les grades lll et IV de la
SFU [146]. Mais ils resent tres hypothétiques.

Cependant le schéma le plus utilisé est celui rejoignant la théorie de Koff appuyée par de

nombreuses études récentes [58, 112, 113,114,115]. Ce protocole est comme suit (figure 32):
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PRENATALLY DIAGNOSED HYDRONEPHROSIS

]

5

Postnatal US (1stweek)....... hydronephrosis
Prophylactic antibiotic (amoxicillin 10mg/Kg)
VCUG in the 1stmonth

Inform family/guardian

il
Diuretic RFS (MAG-3or DTPA) at the end

of 1stmonth If radiological studies
suggest Grade3 Or 4hydronephrosis due to UPJO

I T

PYELOPLASTY CONSERVATIVEMANAGEMENT

+DRF< 40% +Grade1or2hydronephrosis

+ Symptoms +Grade 3or 4 hydronephrosis

Pain, UTI, hypertension, hematuria (DRF = 40%, presence of drainageand no

+ family preference symptoms)

Asent drainage or increased T 2 time +Consent of family/guardian

¥4

POSTOPERATIVE FOLLOW UP CONSERVATIVE FOLLOW UP

+US at 1stand 6th months postoperatively, +US every 3 months

Then every 2 years +RFS at 1 year

+RFS if indicated Promptly if US reveals significant increase in

hydronephrosis

ﬂ ‘U‘

PYELOPLASTY CONSERVATIVE FOLLOW UP

0,
+DRF<40% +US with increased intervals until
+Symptoms

hydronephrosis resolves completely

Pain, UTI, hypertension, hematuria +RFS every year if no improvement

+Parental preference due to no improvement
In US orRFS

Figure 32: Algorithme de gestion standarisée du diagnostic anténatal de
I’hydronephrose due a une obstruction de la jonction pyélo-urétérale

Abbreviations: US: Ultrasonography, VCUG: Voiding cystourethrography, RFS: Renal
flow scan, DRF: Differential renal function, UTI: Urinary tract infection, T)2 : Renal pelvis

clearance half time [113]
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2. En post-natal:

2.1. Le traitement medical (antibioprophilaxie):

L’antibioprophilaxie, a base d’amoxicilline ou céphalexine, devrait étre
entamée chez le nouveau né ayant une hydronéphrose anténatale des la naissance
selon plusieurs auteurs[116]. La posologie a prescrire est le ¥ de la dose
thérapeutique. La théorie est de donner une antibiothérapie afin de supprimer la
croissance des bactéries dans la vessie sans pour autant développer une résistance
des organismes de [I’'intestin. Le relais a [|'antibiothérapie se fera par la
triméthoprime, le triméthoprime/sulfaméthoxazole ou nitrofurantoine a I’lage de 2
mois.

La dureé de cette prophylaxie différe selon les uro-pédiatres. Presque tous
conviennent que I'antibiothérapie prophylactique devrait se poursuivre au moins jusqu’a
la réalisation d’une cystographie a fin d’éliminer un RVU chez I’enfant. Plusieurs
facteurs entrent en ligne de compte pour décider de I’arrét ou non de I'antibiotique
notamment I’age, le sexe et le degré de I’hydronéphrose.

En plus de I’antiobiothérapie préscrite systématiquemet dans notre série, nous

avons utilisé également les antalgiques, et les antiseptiques urinaires

2.2. La néphrostomie percutanée:

Il s’agit d’un geste de drainage simple, rapide et grevé d’une faible morbidité réalisé
au mieux sous contréle échographique[77].

Stables [117] a objectivé un taux de complications de 4 % a type d’hémorragie,
d’infection, d’urinome et de perforation coliquesur 1207 néphrostomies percutanées.

Elle est indiquée en cas de rétention purulente et d’insuffisance rénale obstructive
sur dilatation bilatérale ou sur rein unique.

Elle est également indiquée en cas de doute sur la capacité fonctionnelle d’un

-70 -



Prise en charge du syndrome de jonction pyelo- ureterale chez I’enfant

rein tres atteint. Elle permet de lever temporairement I'obstacle et de refaire les
explorations afin d’apprécier les capacités de récupération fonctionnelle de ce rein et de
décider le type de la prise en charge: pyéloplastie ou néphréctomie[65,77].

Dans un cadre de décompression rénale, elle a été réalisée en préopératoire chez 6%

de nos patients et sans aucune complication.

2.3. Le traitement chirurgical:

a. La chirurgie a ciel ouvert :

Le traitement de référence de I’anomalie de la jonction pyélo-urétérale est la
pyéloplastie selon Anderson-Hynes a ciel ouvert. Toutes les nouvelles techniques seront

comparées par rapport a elle [48] .

a.l. Les voies d’abord :

La voie d’abord est variable (figure 33). La plus utilisée est la lombotomie dans le
prolongement de la douziéme cote [118]. Les avantages de cette voie sont I’approche
extrapéritonéale, une bonne exposition de la jonction pyélo-urétérale et une
mobilisation minimale du rein [107]. L’agrandissement de cette voie d’abord est

également facile en cas de difficultés per-opératoires[107].

Figure 33 : Les différentes voies d’abord. (modifié d’apres [107].

D’autres auteurs préférent la lombotomie postérieure (figure 34), pratiquée entre

la créte iliaque et la derniére cote [119,120,121]. Celle ci présente des avantages : une
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incision peu délabrante, une faible morbidité, un abord direct de la jonction pyélo-
urétérale sur un rein normalement roté, et la possibilité d’une réparation bilatérale
simultanée sans changement de position [107,122]. Cependant I’agrandissement de
cette incision est limité et délabrant et la position du rein doit étre bien évaluée en per-
opératoire [48]. Cette voie est notamment contre- indiquée en cas de jonction située au
dessus du milieu de L2 ou au dessous du milieu de L4, d’une hydronéphrose récidivée,
d’un rein en fer a cheval ou de la présence d’un calcul caliciel associé [123].

Une autre voie d’abord possible, hotamment chez I’enfant, est la voie antérieure
extra péritonéale [107, 118, 124]. Apres incision sous costale, le péritoine est refoulé et
un accés extra péritonéal a la loge rénale est ménagé. Cette voie autorise la réparation
bilatérale simultanée. L’abord de la jonction et sa mobilisation peuvent cependant étre
difficile et I’agrandissement est fréquent[107].

La voie d’abord antérieure transpéritonéale est réalisable et offre théoriquement
un abord direct de la jonction et la possibilité de réparation bilatérale. Elle expose
cependant a lamorbidité de la chirurgie intrapéritonéale et de la mobilisation intestinale,
notamment la formation de brides, d’adhérences et le risque d’occlusion
intestinale[107].

La voie postérieure stricte est préconisée chez I’enfant de moins de 1an.

La voie d’abord élective dans notre série était la lombotomie antéro-latérale
extrapéritonéale, utilisée dans 83 % des cas, suivie par la voie postérieure utilisée dans 16%

des cas.

a.2. Les techniques chirurgicales:

eLa pyéloplastie selon Anderson et Hynes: décrite par Anderson et Hynes en
1949 [6] pour le traitement de l'uretére rétro-cave et modifiée en 1950 par
Kiss [126] (Figure 35), c’est la technique universellement utilisée dans

I’anomalie de la jonction pyélo-urétérale. Cette technique présente I’avantage
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de supprimer le segment urétéral pathologique, de permettre la réduction du
volume du bassinet et le décroisement d’un pédicule polaire inférieur et
d’assurer I’extraction d’éventuelles lithiases rénales [48]. Apres identification
de l'uretére proximal au niveau du rétropéritoine, celui ci est disséqué
céphaliquement jusqu'a la jonction pyélo- urétérale. La dissection doit

ménager le tissu péri-urétéral afin de préserver la vascularisation urétérale.

Des fils repéres sont posés au niveau de la face latérale de I'uretere, sous la zone
de I'obstruction, et au niveau des faces latérale et médiale du pyélon [124].

La zone de la jonction pyélo-urétérale est alors réséquée. L'uretére est refendu
verticalment afin de les patuler [48]. Reconnaitre la limite supérieure de l'uretére
lombaire sain peut parfois étre difficile et 'on peut avoir recours a I’étude per-
opératoire de la distansibilité urétérale au moyen d’un cathéter poussé dans
'uretere et de séum physiologique [48].

Une anastomose pyélo-calicielle est réalisée sans tension, de préférence par des
points séparés avec un fil 6/0 a résorption lente.

En cas de dilatation pyélique importante, une résection pyélique est associée,
emportant I’exceés de tissu, et le pyélon est refermé par un surjet arrété a la partie la
plus déclive. C’est a ce niveau que sera réalisée I’anastomose pyélo-calicielle.

Si le bassinet n’est pas tres dilaté, la résection pyélique ne doit pas étre trop
étendue afin de permettre I’anastomose et I’on préférera dans ce cas une découpe en L
telle que I’a décrite Anderson [48].

Un éventuel vaisseau polaire inférieur sera simplement décroisé (figure 36) et

non pas sectionné a cause du risque d’infarctus rénal et d’hypertension artérielle

post-opératoire.
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Le décroisement est facile avec la technique de la résection-anastomose selon
Anderson- Hynes.
eLa plastie en Y-V ou plastie de Foley[128]: été décrite dans le traitement des
anomalies de la jonction la jonction associées avec une insertion haute de
I'uretére (figure 37). Elle est actuellement de moins en moins pratiquée et est
remplacée par la résection-anastomose. Elle ne permet ni le décroisement d’un
éventuel vaisseau polaire inférieur ni la réduction d’un bassinet tres dilaté. La
technique consiste, apres dissection de I'uretere proximal et du pyélon, a réaliser
une incision en Y a base pyélique et a point urétéral. Cette incision peut étre
postérieure ou latérale. Cette incision est ensuite suturée en V, au mieux par des
points séparés, réalisant ainsi I’élargissement de la jonction sténosée par un

lambeau pyélique.
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External )
oblique m. 4

Figure 34 : La lombotomie postérieure[127]. Figure 35: La pyéloplastie selon Anderso-
Hynes. [124].

Figure38: Plastie selon Culp-DeWeerd.[124]. Figure 39: Anastomose urétéro—calicielle.[124]
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Lorsqu’il existe une sténose assez étendue de |'uretere sous-pyélique, situation
assez rare en pratique, d’autres techniques sont applicables.

elLa plastie selon Culp-DeWeerd [129] est utilisable en cas de pyélon dilaté
extrasinusal et de jonction déclive. Un lambeau pyélique spiralé a base latérale
a la jonction est obtenu par une incision pyélo-urétérale (figure 38). Une
rotation est appliquée a ce lambeau et son apex est amené jusqu'a l'uretére
sain. L’anastomose réalisée au mieux par des points séparés permet ainsi

I’élargissement d’une sténose étendue.
e La plastie selon Scardino-Price [130] est une variante utilisant un lambeau
pyélique vertical a base inférieure. Il n’est applicable que sur une jonction

déclive et le lambeau obtenu est plus court qu’en cas d’incision spiralée.

Exceptionnellement, lorsque la sténose urétérale est trés étendue, on peut
associer a l'une des plasties précédemment décrites I'urétérotomie intubée de Davis
[131]. Traitement historique popularisé en 1943 par Davis aprés une étude complete
chez I’animal puis chez I’homme, il s’agit d’inciser longitudinalement toute la paroi
urétérale et de laisser l'uretére régénérer sur une sonde tutrice laissée 6 semaines.
Cette technique est remise au golt du jour puisqu’il s’agit du principe méme du
traitement endoscopique de I’'anomalie de la jonction.

e Les autres techniques historiques: la pyélo-urétérolyse et ’anastomose pyélo-

urétérale latéro-latérale selon Albaran sont actuellement abandonnées.

Lorsque la sténose urétérale est trés étendue d’autres techniques ont été décrites et sont
exceptionnellement utilisées. L’'urétéro-iléoplastie permet le remplacement de l'uretére par un
segment d’anse intestinale. La transposition de la veine rénale, réalisable seulement du coté
droit, et l'auto transplantation permettent un abaissement rénal suffisant pour assurer une

anastomose pyélo-urétérale [48].
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a.3. Les reprises:

La reprise opératoire d’'une anomalie de la jonction apres échec d’une
premiere résection anastomose peut étre difficile. Le repérage de l'uretére et sa
dissection dans la fibrose post- opératoire peuvent étre aidés par la mise en place
pré-opératoire d’une sonde urétérale. Une résection de la zone de sténose
secondaire est alors réalisée et une nouvelle anastomose urétéropyélique est
effectuée. Dans ce genre de situations, la zone pathologique peut étre relativement
longue et I’'on peut étreamené a réalisr une plastie par un lambeau pyélique.C’est
dans ce cadre que peuvent étre réalisées également deux autres techniques:
Ilanastomose urétéro-calicielle et la plastie par lambeau de capsule rénale.

La plastie par un lambeau de capsule rénale a été décrite par Thompson en 1969
[131]. Elle consiste a réparer la jonction au moyen d’un lambeau en U ou en V a base
sinusale prélevé au niveau de la capsule rénale.

L’anastomose urétéro-calicielle (figure 39) est actuellement une technique bien
adaptée a la reprise opératoire des échecs de la pyélolastie, surtout lorsque I’étendue
de la zone urétérale pathologique et I'importance de la fibrose empéchent une nouvelle
ahastomose pyélo-urétérale sans tension [133]. Elle peut étre proposée en premiere
intention en cas de pyélon intrasinusal, de distension calicielle majeure ou d’anomalie
de rotation comme un rein en fer a cheval ou elle constitue une alternative a la résection
anastomose [92,124,134,135].

Deux types d’anastomoses urétéro-calicielles sont décrits:

L’anastomose urétéro-calicielle périphérique: ou [l'uretéere est anastomosé
latéralement sur une cupule calicielle inférieure. L’excision du parenchyme recouvrant le
calice inférieur est préférable a la simple incision, évitant ainsi les sténoses secondaires[136].

L’anastomose urétéro-calicielle centrale: ou l'uretere est implanté en termino-
terminal sur le pied d’un calice ou la confluence de deux tiges calicielles aprés résection

plus ou moins étendue du parenchyme rénal.

-77 -



Prise en charge du syndrome de jonction pyelo- ureterale chez I’enfant

L’anastomose doit étre large, déclive et sans tension.
Dans notre série, sur les 110 reins opérés, I'intervention pratiquée était la résection
anastomose selon Anderson Hynes, intéressant 95 % des cas. La néphrectomie était réalisée

dans 5% des cas indiquait devant une destruction anatomique et fonctionnelle du rein.

a.4. Le drainage:
Les modalités du drainage des cavités excrétrices en cas de résection
anastomose de la jonction pyélo-urétérale ont été longtemps un sujet de controverses,
variant selon les équipes et les séries [107, 118, 124].

Trois modalités de drainage sont possibles:

e Le drainage intubant:

Il consiste en un drain, habituellement un drain multiperforé, plus rarement un
drain spécifique en Silastic® type Gil Vernet ou Cummings, qui intube I’anastomose
pyélo-urétérale et passe dans l'uretére. Pour ses défenseurs, il maintiendrait le calibre
de I'anastomose en évitant les synéchies, dirigerait la cicatrisation et serait une solution
de sécurité en cas de lachage des sutures [137]. Ce drain sera extériorisé par une
néphrostomie ou par une pyélostomie. La pyélostomie a I’avantage de ne pas comporter
de risque hémorragique et de respecter le parenchyme rénal.

Elle est discutable si le bassinet présente des parois inflammatoires ou
hémorragiques ou s’il est de petite capacité, I'orifice de drainage se situant trop pres
des lignes de sutures. La néphrostomie sera alors préférée, surtout si le parenchyme est
aminci. Elle comporte un risque d’hémorragie précoce ou tardive[55,137].

Ce type de drainage est préconisé par plusieurs auteurs [51, 53, 55, 73, 137].

e Le drainage non intubant:
Pour ses défenseurs, il évite I'intubation de la jonction qui serait un facteur

d’infection et de sténose anastomotique secondaire [137]. Le drain est passé
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simplement dans le pyélon et sorti par une néphrostomie ou par une pyélostomie. Une
épreuve de clampage est alors possible et réalisée avant I’ablation du drain. Il est de
moins en moins pratiqué et on le retrouve surtout dans des séries anciennes [138, 51,
90, 139 140].

Les études comparant drainage intubant et drainage non intubant sont rares. Celle
de Dufourmontre la supériorité du drainage intubant avec une diminution de la durée du
drainage, de la durée d’hospitalisation et des complications post-opératoiresprécoces. Le
drainage externe est maintenu entre 7 et 10 jours. Une opacification est réalisée dans les

cas difficiles ou compliqués avant I’ablation du drain [118].

e Le drainage interne par sonde JJ:

Le drainage est assuré par une sonde ]J passée de facon antérograde dans
I'uretére vers la vessie. Cette sonde est gardée 4 semaines et enlevée ensuite par voie
endoscopique.

Les avantages de ce mode de drainage sont la réduction de la durée de séjour
grace a I’absence de drain extériorisé, une durée de drainage effective supérieure, et
peut étre une diminution des infections post-opératoires [40, 118, 124, 141,142].

Le principal inconvénient est la nécessité d’'une endoscopie secondaire pour
I’ablation de la sonde, éventualité peu concevable chez I’enfant male par exemple.

La fréquence de l'utilisation de ce mode de drainage est probablement sous-
estimée dans la littérature comme le montre I’étude de Turner [141].

L’indication méme du drainage des cavités excrétrices a été discutée. Quelques
auteurs proposent de s’en passer dans les cas simples non compliqués [107,124,
143,144] et la réservent aux patients avec une altération de la fonction rénale, un rein
unique, une reprise chirurgicale ou une pyéloplastie de réduction [107]. L’étude de Woo
[145] et celle de Grapinmontrent cependant une augmentation des complications en

I’absence de drainage.
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Si les modalités du drainage des cavités et ses indications restent sujet a
discussion, le drainage externe du site opératoire est fondamental. Il permet de drainer
I’extravasation d’urine et d’éviter la formation d’urinome, diminuant ainsi le risque
d’infection, de lachage de sutures et surtout de fibrose post-opératoire, source d’échec
de plastie. Il est réalisé par une drain de Redon aspiratif.

Toujours dans le but de diminuer I’extravasation d’urine et la formation de
fibrose post- opératoire, la classique incision de décharge pyélique, censée diminuer la
tension sur I’anastomose, est pratiqguement abandonnée de nos jours [118].

La durée moyenne d’une pyéloplastie chirurgicale est de 90 minutes en cas de
sténose primitive et de 120 minutes en cas de sténose secondaire [21].

Dans notre série, le drainage était réalisé chez tous les malades ayant eu une
pyéloplastie, et était intubant dans 58% et interne par sonde JJ dans 42% des patients. Le
drain externe était sorti par une néphrostomie et la durée moyenne du drainage était de

08 jours avec un intervalle entre 07 et 12 jours.

b. La pyéloplastie laparoscopique[1l, 4, 86,166,167]

Les premieres pyéloplasties laparoscopiques ont été réalisée par Schuessler [7] et
Kavoussi[169]. Il s’agit d’une technique d’avenir permettant de réaliser une véritable
pyéloplastie selon Anderson-Hynes avec une voie d’abordminime.

Deux types d’abord sont réalisables: la pyéloplastie par ccelioscopie et la
pyéloplastie sous rétropéritonéoscopie.

La premiere utilise la voie transpéritonéale. Aprés pose des trocarts et
insufflation, le colon est décollée et la jonction abordée. L'uretére est plus facilement
repéré par la montée préalable d’une sonde double J. Une pyéloplastie selon Anderson-
Hynes est alors effectuée avec réalisation de noeuds extracorporels ou endocorporels.
Une sonde double J est laissée en place pendant 10 a 21 jours par certains auteurs, 4 a

6 semaines pard’autres.
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La deuxieme voie est la voie rétropéritonéocopique et c’est la voie la plus utilisée
chez I'enfant par les différentes équipes [4]. Le décollement de I’espace para-rénal
postérieur est entamé au doigt et parfois complété par une dilatation au ballonnet.
Apreés insufflation et pose des trocarts, 'uretere puis la jonction sont disséqués et une
pyéloplastie selon Anderson-Hynes est réalisée. La voie rétropéritonéale évite les
complications du passage en transpéritonéal au prix d’un espace de travail plusréduit.
Dans notre série la pyéloplastie laparoscopique par voie rétropéritonéoscopique était
realisée chez un seul malade.

Les équipes de Yeung [170] et El Ghoneimi [4] rapportent des nouveautés quant a
la laparoscopie chez I’enfant. Elles consistent a utiliser 3 ports au lieu de quatre avec
des diametres de 3mm au lieu de 5mm, la modification du sens de suture et |'utilisation
de la main gauche pour le conducteur aiguille sans avoir a changer I’emplacement ni du

malade (que I'intervention soit droite ou gauche) ni de I’appareil optique.

| 2]

Figure 40 : L’abord rétropéritonéoscopique du SJPU[156]

e Conditions de laréalisation
Exposition : une dissection suffisante de I'uretére et du bassinet est impérative, raison
pour laquelle I’abord de l'uretére doit étre réalisé en regard du pole inférieur du rein et la

dissection menée en remontant vers la zone jonctionnelle puis sur le bassinet en totalité.
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On évite de cette facon d’arriver directement sur le pédicule vasculaire. Une
suspension du bassinet a son bord supéro-interne par une aiguillée droite passée en
transpariétal permet d’avoir un site opératoire fixe et situé au dessus du sang et de
I'urine qui coulent en déclive (Figure 41 :A)

Résection du bassinet : du fait de la luxation du bassinet en avant, la face postérieure
est déplissée tandis que la face antérieure n’est pas en tension et le risque est de réséquer
une trop grande partie de la face antérieure et de devoir ensuite réaliser une suture du plan
antérieur en intrasinusal (Figure41:B). Lors du positionnement des trocarts opérateurs, qui
sont au nombre de deux, I’angulation doit étre comprise idéalement entre 90° et 110° pour
une réalisation aisée des sutures intracorporelles. Nous utilisons des fils résorbables tressés
colorés avec une aiguillée courbe. La longueur du fil est celle d’un trocart. La réalisation
d’une suturea points séparés est possible, comme a ciel ouvert, mais nous lui préférons le

surjet pour la rapidité d’exécution et la qualité de I’étanchéité.

e Réalisation des nceuds intracorporels
Le brin libre doit étre situé au-dela de I'emplacement du noeud et idéalement
collé sur une structure, qui permettra son repérage aisé. Les demiclefs alternées seront
réalisées prés du trocart optique en prenant une grande longueur de fil. Pour aller saisir
le brin libre, le porte- aiguille et la pince se déplaceront ensemble pour ne pas exercer

de traction intempestive sur ce brin qui risquerait de traverser les berges a suturer.

e Positionnement de I'aiguille sur leporte-aiguille
C’est la condition primordiale pour pouvoir réaliser la suture correctement. En
effet, en laparoscopie le site opératoir et le point d’entrée du trocart définissent une
droite. Ceci limite les degrés de liberté de [Il'instrument a un déplacement
antéropostérieur et a un mouvement de rotation. Le positionnement précis de I'aiguille
sur le porte-aiguille est donc impératif pour assurer un passage de [I'aiguille

perpendiculaire a la berge a suturer. Il est important de ne pas tenter de positionner
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I’aiguille en tractant le fil car on risque de « dessertir » le fil sur I'aiguille. Il ne faut pas
tenir l'aiguille avec le porte-aiguille et la pince ensemble car on risque de casser
I’aiguille ou sa pointe. Une fois I'aiguille passée sur les deux berges de la suture, il faut
rattraper I’'aiguille avec la pince sans en changer I'orientation puis la prendre avec le
porte—aiguille dans cette position pour ne pas devoir repositionner I'aiguille sur le
porte- aiguille. Aprés avoir récupéré I'aiguille correctement sur le porte aiguille, la pince

va tendre le fil en I’écartant par un mouvement latéral.

e Réalisation de I’'anastomose proprement dite

Si la résection pyélique a été importante et que le manche de raquette de
I’anastomose est long, il faut réaliser sa suture avant de couper la partie inférieure du
bassinet (Figure 41: C). On pourra ainsi profiter de la fixité des berges a suturer en
ménageant a la partie inférieure la bouche anastomotique pyélique. Si le manche de
raquette est court il pourra étre suturé dans le prolongement du surjet pyélo-urétéral
postérieur comme décrit ci-apres.

Le premier passage de l'aiguillée se fait sur I’angle urétéral de dehors en dedans
en visualisant parfaitement la totalité de I’épaisseur pariétale urétérale. Le risque de ce
temps opératoire est de ne charger que le tissu fibreux périurétéral et de ne pas réaliser
un affrontement correct entre la paroi urétérale et celle du bassinet. L’aiguille doit étre
posée sur la séreuse urétérale puis avec un mouvement d’éversion de la paroi urétérale,
il faut visualiser sa sortie a travers la muqueuse urétérale (Figure 41: D). Ce point est le
plus difficile de I’intervention car il est réalisé sur une structure mobile mais de celui-ci
dépend la qualité du reste de I’lanastomose. Le deuxiéme passage de |'aiguille se fait
sur le bassinet au niveau de I'angle inférieur de dedans en dehors. Avant de faire le
nceud, il faut positionner la boucle de la sonde double J dans le bassinet sous peine de
déchirer ce premier point. En cas de pédicule polaire inférieur, le décroisement urétéral
doit étre effectué avant de débuter [|'anastomose. Cette ligature est réalisée
classiquement par des demi-clefs alternées. Ensuite, le plan postérieur est suturé en

surjet de bas en haut jusqu’a la partie supérieure de I’anastomosepyélo-urétérale.
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Des lors deux possibilités sont envisageables.

¢ Soit le manche de raquette de la suture pyélopyélique est court et il peut
étre par le méme fil et 'on enchainela suture pyélique jusqu’a l'angle
supéro-interne du bassinet.

¢ Soit la résection du bassinet était importante, et le manche de raquette a été
réalisé précédemment comme décrit plus haut (Figure 41: E, F). Les noeuds
sont réalisés en intracorporel car la réalisation de noeuds extracorporels
expose a un arrachement. La suture antérieure nécessite de relacher

légérement la traction de la suspension pyélique a la paroi antérieure.

Le bord libre du fil qui a servi au départ du surjet postérieur en bas doit étre
décroisé en arriére de I’anastomose et tracté en dehors et en avant de facon a exposer
I’angle inférieur de la suture pyélourétérale (Figure 41 : G, H).

Si la recoupe de la face antérieure du bassinet a été trop importante, la réalisation de
la suture de la berge pyélique est particulierement difficile a ce moment car elle est
intrasinusale. L’aspiration de I'urine intrapyélique permet de travailler sur un champ sec.

Le principal inconvénient de la pyéloplastie laparoscopique réside en des temps
opératoires relativement longs allant de 103 a 270 minutes avec une moyenne del43
minutes [4,52], du essentiellement au travail dans un espace limité, ce qui rend les sutures
difficiles. La maitrise de la technique peut cependant diminuer cette durée au sein d’équipes
spécialisées [4, 166, 167]. A cause de ces durées opératoires, des techniques de
pyéloplasties plus simples ont été remises au goit du jour comme la plastie selon Fenger
(incision longitudinale suivie par une suture transversale) [86,166]. La conversion est
fréquente. EL Ghoneimi [4] rapporte 4 conversions sur les 22 laparoscopies pratiquées. Les
principales causes rapportées dans la littérature sont : difficultés a réaliser I’'anastomose, rein
redondant au moment de suturer et la mal rotation du rein. L’existence d’un vaisseau polaire

n’est pas une indication pour la conversion. [4,52].
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B : ouverture du bassinet

C:résection delajonction D: passage du premier nceud

E : Plan postérieur del’anastomose pyélo-
urétérale.

G : Plan antérieur del’anastomose. H : Fin du surjet antérieur, anastomoses
terminées
Figure 41 (A,B,C,D ,E,F,G,H) : Etapes de la pyéloplastie [60]
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c. Le traitement endoscopique:

Quatre types de traitements endoscopiques de ’anomalie de la jonction pyélo-urétérale
sont disponibles actuellement : la dilatation simple, I’endopyélotomie antérograde,
I’endopyélotomie rétrograde urétéroscopique et I’endopyélotomie rétrograde par Acucise ©.

Toutes ces techniques reposent sur le principe de |'urétérotomie intubée décrite
initialement par Albarran en 1903 [147] et popularisée par Davis [131] apres des études chez
I’animal et chez ’lhomme. L’incision longitudinale de la totalité de la paroi urétérale suivie par la
mise en place d’une sonde tutrice pendant 6 semaines entraine une régénération de la paroi

urétérale sur la sonde et I’élargissement de la lumiere.

c.l. Dilatation simple :

C’est une dilatation au ballonnet aboutissant a la rupture de la jonction
pyélourétérale.

Une dilatation est effectuée jusqu’a constater un lachage de la sténose. Un des
avantages de cette technique est d’éviter un abord percutané du rein. L'étude de
Parente [148] réalisée en 2009 en Espagne comprenant 54 enfants ayant moins d’un an,

montre un taux de réussite de 81,2% de cette technique chez les nourrissons.

c.2. L’endopyélotomie antérograde : (figure 42) :

Réalisée pour la premiere fois par Wickham, Kellet et Ramsay [137,149], elle est
dérivée des techniques de néphrolithotomie percutanée.

Généralement une sonde urétérale est mise en place par voie rétrograde
permettant de réaliser une urétéropyélographie rétrograde. Un guide souple ou semi-
rigide est positionné a travers ou a coté de la sonde urétérale et positionné dans le
bassinet [150].

Un abord percutané du rein est alors réalisé par un calice postéromédian ou
supérieur [147,151]. Souvent, un abord intercostal est nécessaire. Le trajet percutané

est dilaté et un néphroscope est introduit.
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L’incision doit intéresser la totalité de la paroi de la jonction pyélo-urétérale et
elle doit se faire jusqu’a lagraisse.

L’incision a la lame froide est la technique la plus utilisée et utilise un urétrotome
optique [150]. Différents types de lames sont disponibles. La lame froide semi-
circulaire de Khorth [152] est montée sur un manche semi flexible au travers duquel
passe le fil guide, dirigeant I'incision. Motola [153] utilise un couteau en forme de
faucille permettant de réaliser une incision de bas en haut. D’autres auteurs comme
Van Cangh [154,155] utilisent une lame froide rectiligne passée entre deux guides qui
stabilisent et tendent ainsi la zone a inciser. Classiquement, I'incision était réalisée en
postéro-latéral par rapport au bassinet et approfondie jusqu'a visualisation de la
graisse. L’étude anatomique de Sampaio [33] a bouleversé cette conception classique en
démontrant, de facon élégante, I’existence d’une zone avasculaire latéralement par
rapport a la jonction. L’incision doit donc dorénavant étre réalisée en latéral strict[151].

Le caractere complet de I'incision est affirmé par I’extravasation du produit de contraste.
Une sonde tutrice est alors descendue par voie percutanée. Les drains externes/internes de
Khortou de Smith sont de moins en moins utilisés et la plupart des auteurs utilisent une
sonde double ] modelante[150], le plus souvent de calibre variable (3 ou 4).

Une sonde de néphrostomie peut étre placée pendant quelques jours. La sonde

double J est enlevée aprés 4 a 6 semaines par cystoscopie.

Certains auteurs préférent utiliser I'incision a I’anse électrique, plus facile que
I’incision a la lame froide sur une jonction primitive mobile L’incision est réalisée au
moyen d’un résectoscope muni d’une anse pointue (électrode de Bugbee).

Streem propose une variante ou la sonde double J est mise en place avant
I’incision au résectoscope afin d’éviter I’avulsion pyélo-urétérale [157, 158].

Gelet décrit la technique de I'invagination urétéro-pyélique. Un ballonnet
d’Olbert est introduit par voie percutanée ou rétrograde et positionné immédiatement
sous la jonction. Le ballonnet est gonflé puis une traction est exercée a son bout
permettant d’invaginer la jonction et d »inciser a I’anse électrique sous contrble de la

vue. Cette technique diminue le risque de lésion vasculaire [159].
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La durée habituelle de I'endopyélotomie percutanée est de 50 minutes avec une

hospitalisation d’une semaine [21].

c.3. L’endopyélotomie rétrograde urétéroscopique/136/

Malgré des débuts difficiles, cette technique est devenue plus simple grace aux
nouveaux urétéroscopes plus petits et plus lumineux [147].
Plusieurs auteurs réalisent un drainage pré-opératoire par une sonde double ]

pendant 15 jours ce qui facilite amplement la progression urétéroscopique [160, 161].

Figure42: vue néphroscopique d’une endopyélotomie antérograde : de gauche a
droite : a—jonction sténosée intubée par un guide. b-incision électrigue de la
jonction. c— aspect final [158].

Figure 43: Extravasation du produit

decontrastea I’UPR aprés endopyélotomie Figure 44 : le ballonnet Acucise® [162].

urétéroscopique [136]
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L’endopyélotomie peut étre réalisée avec un urétéroscope rigide et une incision a
la lame froide, a I'anse électrique ou au laser [163]. On peut également utiliser un
urétéroscope flexible et une incision électrique ou au laser[164].

Aprés passage d’un guide souple, 'urétéroscope est monté dans l'uretére sous
controle fluoroscopique (figure 42) [161]. Selon le diameétre et le type d’urétéroscope,
une dilatation préalable au ballonnet peut étre nécessaire. Une fois arrivé au niveau de
la jonction, la paroi est observée attentivement a la recherche d’un battement artériel.
L’incision est alors réalisée en latéral strict, zone avasculaire définie par Sampaio (33).
Elle doit étre profonde et arriver jusqu’a la graisse. Une dilatation au ballonnet est
habituellement associée afin de compléter I’incision [160,161].

Une sonde double J est mise en place pendant 6 semaines, associée a un drainage

par une sonde vésicale pendant 24 a 48 heures [160,161].

c.4. L’endopyélotomie par Acucise®/200,201,204/: (figures43,44):

Cette techniue fait appel a un dispositifs spécial, le cathéter ballon
Acucise®(Applied urology,Laguna Hills,Californie,USA). Ce dispositif renferme un ballon
a basse pression muni d’une électode longitudinale. Par voie rétrograde endoscopique,
et apres opacification urétéropyélocalicielle, un guide est monté dans le pyélon. Le
ballonnet Acucise®est monté sur le guide jusqu'a la jonction. Le ballonnet est alors
gonflé et I’électrode est activée avec un courant a 75 watts en section pure pendant 3 a
5 secondes. On doit constater une extravasation de produit de contraste. L’électrode
doit étre positionnée en position latéralestricte.

Si une hémorragie survient, un ballonnet de tamponnement sera gonflé dans la
jonction pyélo-urétérale. En I’absence de controle de I’hémorragie, une angiographie
est réalisée avec embolisation.

Le ballonnet dégonflé, un drainage préalable par une sonde double J pendant 15

jours peut faciliter le passage dans un uretere peu compliant [165].
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Aprés section de la jonction, une sonde double ] est laissée en place pendant 4 a 6
semaines associée a un drainage temporaire par une sonde vésicale.

La durée opératoire des techniques endoscopiques rétrogrades est en général
breve surtout avec le cathéter Acucise® avec une durée moyenne de 50

minutes.L’hospitalisation va de 2 a 6 jours [21].

d. Chirurgie robotisée[71] :
Plus récement, ces derniers années s’est développée une variante des techniques
coelioscopiques, avec I'intégration de la robotique et de la téléchirurgie au bloc opératoire.
Quelque soit le type, primaire ou secondaire, ou l'origine intrinseque ou extrinséque des
sténoses de la jonction pyélo-urétérale, elles peuvent toutes représenter une indication de
traitement par coeliochirurgie assistée par robot.
L’abord le plus fréquement pratiqué est I’abord transpéritonéal sur un patient est installé

en décubitus dorsal, coté homolatéral surélevé.

Figure 45: Disposition des bras du robot au-dessus du patient et positionnement des trocarts.

La chirurgie robotique permet de réaliser la cure des syndromes de jontion pyélo-
urétérale, geste coelioscopique difficile si on réfere a la classification européene établie par

Guilloneau.
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Reproduisant la technique de Kuss Anderson Hynes, les résultats attendus étaient
équivalents a ceux de la technique ouverte.

Son abord plus aisé,<intuitif> pour le chirurgien inexpérimenté en laparoscopie permet
un accés plus rapide a ces nouvelles techniques coelioscopiques mini-invasives.

Aujourd’hui, seuls ses couts, initial et de maintenace, élevés demeurent un frein a une

plus large utilisation dans les payes développés.

V. RESULTATS ET COMPLICATIONS:

1. Chirurgie classique:

1.1. Enpost-opératoire:

En post-opératoire, le drain de la loge est généralement enlevé quand il ne
ramene plus pendant 24 a 48 heures. En cas de drainage externe des cavités
excrétrices, le drain est enlevé apres 7 a 10 jours, un peu plus dans les réparations
difficiles. [124,137]. Une opacification sera réalisée en cas de doute ou dans les
pyéloplasties compliquées, toujours apres le 7€me jour [118, 124].

En cas de drainage non intubant, une épreuve de clampage pendant 24 heures
doit précéder I’ablation du drain. Le drain n’est enlevé que si le clampage est bien
supporté [73,137]. La sonde double J en cas de drainage interne est enlevée apres 4 a 6

semaines [124].L’hospitalisation moyenne varie de 11 jours a 13 jours [21].

1.2. Complications :

La résection anastomose par chirurgie classique est le traitement de référence de
I’lanomalie de la jonction pyélo-urétérale[21]. Elle expose cependant a certaines

complications notamment: [36, 37,38]:
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a. Le syndrome de levée d'obstacle

Il est caractérisé par une polyurie, souvent insipide, et par une perte rénale de sodium et
de potassium. Il apparait aprés la levée de |'obstacle, habituellement dans les obstructions
bilatérales mais aussi dans les formes unilatérales. Il est principalement lié a une brusque
récupération de la filtration glomérulaire, provoquant un déséquilibre glomérulo-tubulaire et
peut durer plusieurs jours. Son diagnostic est réalisé par la comparaison de l'osmolarité du
sodium et du potassium et du pH dans les urines et le plasma. Le bilan des pertes hydro-
électrolytiques permettra de corriger le déficit par un apport intra-veineux. L'évolution est

régressive apres la correction des perturbations hydro-électrolytiques.

b. La fuite anastomotique

Dans des mains expérimentées, elle est relativement exceptionnelle et se traduit par la
constitution d'un urinome dans la loge rénale, d'apparition précoce. Le risque nous parait plus
élevé si I'anastomose n'a pas été protégée par une sonde multiperforée transanastomotique
extériorisée en néphrostomie. La constitution d'un urinome impose la montée d'une sonde
urétérale par voie cystoscopique, franchissant I'anastomose urétéro-pyélique, jusque dans les
cavités calicielles. Cette sonde sera maintenue au moins 4 a 5 jours et stabilisée avec une sonde
vésicale de Foley. L'urinome lui-méme pourra étre évacué par simple ponction a l'aiguille en

fonction de son importance.

c¢. Larécidive post-opératoire

Il n'est pas rare de constater aprés quelques mois post-opératoires la persistance d'une
dilatation des cavités pyélo-calicielles. Lorsque le doute existe, la scintigraphie rénale
dynamique au DTPA ou Mag 3 permettra de faire la distinction entre une stase ou une
obstruction persistante. Elle permet en outre d'apprécier I'évolution de la fonction rénale. Une
chute de plus de 10% de la fonction séparée est a considérer comme significative. Lorsque la
résection de la jonction pyélo-urétérale n'a pas été associée a une pyélopastie de réduction, il

est habituel qu'il persiste une dilatation échographique associée a une stase a la scintigraphie.
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L'analyse pourra étre complétée, par une étude de perfusion des cavités pyélo-calicielles
associée a une pyélographie descendante pour confirmer l'obstacle.

e Le rétrécissement précoce de I’anastomose pyélo-uretérale ( sténose )

¢ Le pneumothorax par breche pleurale, pouvant nécessiter un drainagepleural.

e L’infection urinaire : Des prélévements bactériologiques urinaires
systématiques, notamment le jour de I’ablation du drain, permettront de la
rechercher. Il faut éviter les lavages, possible source de contamination, et
maintenir une diurése abondante pour prévenirl’infection.

e Les complications hémorragiques : ce sont celles de la néphrostomie. Elles
peuvent se voir précocement ou tardivement a I’ablation de la sonde. Elles
conduisent exceptionnellement a une reprise chirurgicale. Des décés ont
étédécrits.

e Les suppurations parietals[21].

Le traitement chirurgical de I'anomalie de la jonction pyélo-urétérale expose
également aux complications de toute chirurgie urologique (thrombophlébite,

embolie pulmonaire etc).

Le tableau suivant rapporte quelques complications précoces dans quelques

séries publiées (tableau N°IX_) :

Tableau N° IX : Complications précoces dans la littérature

. L. Infection Complications Suppuration
Fuites urinaires .. . . s
urinaire hémorragiques pariétale

Bourlaud [127] 1% 3,2 % 1% 5,3 %
Dufour [137] 11% 28 % — 9%
Grapin [54] 6% 11,2% — —
Sheu [47] 2,9% 3% — —
Galifer [51] 4,8% 3,55% — —
De Petriconi [55] 7,7 % 20 % 1,1% —
Juskiewenski[53] 5,6 % 1,1% — —
Fievet [73] 3,3% — —
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Un taux de succés moyen de plus de 97 % est retrouvé dans la littérature pour la
pyéloplastie chirurgicale [47]. Dans notre série le taux de réussite était 95% rejoignant
ainsi ce qui est rapporté dans la littérature. Deux malades ont développé une sténose
de I'anastomose; un malade a développé un épanchement peritonéal sur plaie du
bassinet, un malade avait une sonde JJ au controle en intra muqueux retiree par
vésicostomie.un autre malade avait une sonde courte.

Cependant, les criteres de succés varient d’une série a 'autre et ce chiffre doit étre
nuancé. Certains patients sont parfois classés parmi les succés sur des criteres cliniques et
biologiques : disparition des douleurs et stérilisation des urines. Or, seule I’amélioration de
I’évacuation rénale a l'urographie ou mieux a la scintigraphie permet de conclure a un
succeés. Gelet [21] considére que parmi ces patients classés comme succes, seulement 70 %
présentent une amélioration radiologique franche. Les 30 % restants présentent une
dilatation pyélo-calicielle persistante et nécessitent une scintigraphie afin d’affirmer

I’absenced’obstruction.

2. Les technigues endoscopiques:

Pour I’endopyélotomie antérograde, les principales complications précoces
rencontrées sont la désinsertion pyélo-urétérale et I’hémorragie.

La désinsertion est rencontrée avec une incidence d’environ 0,5 a 1 % [21, 153] et
survient lors de I'incision ou de la pose du drain tuteur. La montée préalable du drain tuteur
(avant I'incision) telle que proposée par Streem [157] diminuerait peut étre cette incidence.

Les complications hémorragiques sont en rapport soit avec la ponction
percutanée, soit avec la lésion d’un vaisseau polaire inférieur. Leur fréquence varie de 1 a
10 % [104,151, 152, 153].

Le taux de succés de I'’endopyélotomie percutanée varie de 64 a 88 %. Ce taux
serait supérieur pour les sténoses secondaires de la jonction pyélo-urétérale pour

certains auteurs [153].
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Pour I’endopyélotomie rétrograde urétéroscopique, les complications sont surtout a
type de sténoses urétérales distales post-opératoires et de complications hémorragiques.
Dans la série de Meretyk [132], ces deux complications atteignaient respectivement 20 et 16 %
des patients. Il est probable que I'apparition de nouveaux urétéroscopes plus petits diminuera
I’incidence des sténoses urétérales distales post-opératoires[147].

Pour I'endopyélotomie rétrograde par Acucise®, les complications sont surtout a
type d’urinomes ou d’hématomes post-opératoires et d’infection urinaire. Les

complications hémorragiques surviennent chez environ 3 % des patients [125].

3. La pyéloplastie laparoscopique:

Les différentes etudes faites chez I’enfant rapportent des taux de success
supérieur a 95% de la laparoscopie[1,4].

En plus du bien étre socio-psychique de I’enfant vis-a-vis de la cicatrice de la
laparoscopie et la réduction du séjour a I’hopital (3 a5 jour), El Ghoneimi [4] rapportent
chez les enfants d’age scolaire, un retour a l’activité normale une semaine apres
I’intervention.

Bauer et al ont rapporté I’absence de différence des résultats a cours et a moyen
terme entre la pyéloplastie laparoscopique et conventionnelle et le recul de 2 ans de
leur étude montrent I’absence de récidive de I’hydronéphrose ou des symptomes.

Les principales complications de cette technique sont : les fuites urinaires, les

fistules et les pyélonéphrites [4,52].

V1. PRONOSTIC:

Peu de séries ont étudié les facteurs pronostiques du traitement chirurgical
classique de I’'anomalie de la jonction pyélo-urétérale et aucune, a notre connaissance,

n’a eu recours a la régression logistique.
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Dufour [137] en comparant le drainage non intubant avec le drainage intubant (trans-
anastomotique) trouve que ce dernier permet de diminuer les complications précoces, la
durée du drainage et de I’hospitalisation mais ne modifie pas les résultats a longterme.

Grapin [139] trouve une différence statistiquement significative entre absence de
drainage et drainage par néphrostomie pour les complications précoces (celle ci étant
prévenues par le drainage) mais pas pour le résultattardif.

Stock [31] retrouve une corrélation entre I’histologie rénale, la scintigraphie
pré- opératoire et I’absence d’amélioration de la fonction rénale aprés pyéloplastie.

Furness [168] trouve une difference statiquement significative dans
I’histologie de la junction (et plus précisément I’épaisseur de la musculeuse) par
rapport a I’'amélioration radiologiquepost-opératoire.

Kim retrouve également une corrélation entre I’histologie de la jonction et le
résultat post-opératoire [171].

Subramaniam [172] constate une difference statiquement significative pour le
diamere antéro-postérieur échographique du pyélon par a la réussite ou I’échec de
la pyéloplastie.

Par rapport a la chirurgie classique, les facteurs pronostiques de la réussite de
I’endopyélotomie ont été relativement bien étudiés. L’analyse la plus citée est
certainement celle de Van Cangh [154] qui grace a une régression logistique a isolé
quatre facteurs pronostiques majeurs : la présence ou I’absence d’un vaisseau croisant
la jonction, le degré de dilatation, la longueur de la sténose et la fonction rénale.

L’absence de technique standardisée de la pyéloplastie laparoscopique chez
I’enfant et sa pratique limitée a quelques centres peut expliquer[4], a notre
connaissance, I’absence d’étude des facteurs pronostiques de cette méthode.

Au terme de notre étude et a la lumiére des données de la littérature nous proposons
les arbres décisionnels ci-dessous (figure 46,47) concernat le syndrome de jonction pyélo-

urétéale de diagnostic anténatal ou post natal a fin de faciliter sa prise en charge:
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e
=
==
=t [T

v
=
Figure 46: Arbre décisionnel de gestion post natale
d’une découverte anténatale d’un SJPU.
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Figure 47: Arbre décisionnel devant une découverte post-natale d’un SJPU
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A travers la revue de nos 110 cas, nous avons pu relever les points suivants :

—Bien que I’age au diagnostic et a la prise en charge ait diminué ces dernieres années,
il N'en demeure pas moins que 32% des cas sont diagnostiqués chez des grands
enfants.

—Malgré un taux de 15% de diagnostic anténatal, cette valeur reste en deca de nos
esperances et des chiffres des séries occidentales.

-48% des malades étaient diagnostiqué a un stade symptomatique témoignant
également d’un retard diagnostique.

—-34% des patients ont eu une urographie intra-veineuse alors que cet examen ne fait
pratiquement plus partie de I’arsenal diagnostique.

—L’uro-IRM n’a été réalisée chez aucun de nos patients bien que cet examen soit
actuelement recommondé pour son apport a la fois morphologique et fonctionnel.
—70% des patients ont bénéficié d’un examen isotopique qui était utile dans la prise de

décision thérapeutique.

-5 patients ont malheureusement évolué vers I'insuffisance rénale chronique malgré la

prise en charge chirurgicale.

Au terme de notre étude et a la lumiere des données de la littérature nous

proposons les recommandations suivantes:

Auxdécideurs de département de la santé:

v' L’élaboration d’'un programme d’information et de sensibilisation sur les
bénéfices des consultations prénatales et de la pratique systématique de
I’échographieanténatale.

v L‘équipement des centres de santé de périphérie en appareild’échographie.

v' La mise en place d’une tarification spéciale en faveur des enfants, tendant a
réduire le colt des examens complémentaires utiles pour le diagnostic et la

prise en charge du syndrome de JPU et des anomalies pouvant étre
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associées.

v' La formation et le recyclage du personnel médical au diagnostic et a la prise
en chargede la maladiejonctionnelle.

v’ L’élargissement des capacités du service de radiologie de I’hopital et leur
équipement en IRM afin d’aider au diagnostic et a la décision de prise en
charge de la maladie jonctionnelle.

v L’équipement des services de chirurgie générale pédiatrique en matériel
deccelioscopie et de chirurgie robotique.

v L’augmentation de [I’effectif de I’équipe de chirurgie pédiatrique pour

diminuer la charge de travail.

Aux professionnels de lasanté:
v la systématisation de I’échographie anténatale en insistant sur la recherche
des uropathies congénitales.
v' La référence des patients dans un service spécialisé dés qu’une douleur
abdominale ou lombaire persiste ou qu’une hydronéphrose a été

diagnostiquée afin de réduire les complications du SJPU.
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Résumé

Le syndrome de la jonction pyélo-urétérale, détermine un défaut d’écoulement des urines
entre le bassinet et 'uretére proximal.On présente notre expérience dans la prise en charge
chirurgicale de cette anomalie.

Patients et méthodes : Notre travail a consisté en une étude rétrospective de 110 cas du
syndrome de JPU, colligés au service de chirurgie infantile au CHU Mohamed VI de Marrakech,
durant une période de 07 ans allant de 2012 a 2018.

C’est une étude rétrospective de 110 patients (69 garcons et de 41 filles) d’'un age moyen
de 4ans et demi avec des extrémes d’un mois et 15 ans. L’atteinte gauche prédominée avec un
pourcentage de 51 %, le coté droit était atteint dans 36 % et bilatérale dans 13 % des cas. La
découverte anténatale du SJPUétait faite chez 17 malades soit un pourcentage de 15%. La
symptomatologie était faite de douleurs lombaires et abdominales (48%), d’une masse
abdominale (14%), la découverte fortuite (13%), d'une fievre (9%), infection urinaire (7%)
I'insuffisance rénale (5%), I'hématurie (2%), dysurie (2%). La durée moyenne d’évolution des
symptomes chez I’ensemble de nos patients était de 11 mois.

Le bilan radiologique incluait I’échographie, I'UIV, l'uroscanner, cystographie et la
scintigraphie. Les germes les plus retrouvés a I’ECBU sont I'Escherichia Coli( 43%) et Klebsiella
Pneumonie(43%).

La Pyéloplastie avec résection-anastomose de la jonction selon la technique d'Anderson-
Hynesétait pratiquée dans 95% des cas ; alors que la néphrectomie était indiquée dans 5% des
cas. Les vaisseaux polaires étaient présents dans 10% des cas et la lithiase dans 1%.7 malades
ont bénéficiés d’une néphrostomie préopératoire.

Le drainage était réalisé chez 96% des malades; par une sonde de néphrostomie trans-
anastomotique chez 58%; alors que le drainage par sonde double J a était fait dans 42% des cas.

Apres l'intervention, nous notons une évolution satisfaisante chez 106 malades soit 95%,
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et compliqués chez 5 malades (5%) dont un malade avait développé un épanchement péritonéal
sur une plaie du bassinet; deux malades avaient présentés une sténose de |I’anastomose; un
malade avait une migration d’'une sonde double ] en intra muqueux, et un autre avait une sonde
trans-anastomotique courte retirée par urétéroscopie. Les résultats de notre étude rejoignent
ceux de la littérature pour confirmer que la technique de pyéloplastie selon Anderson Hynes, par
chirurgie ouverte dans la prise en charge du syndrome de jonction pyélo-urétérale chez I’enfant,

reste I'indication de choix .
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Abstract

The syndrome of the pyelo-ureteral junction, determines a defect of urine flow between
the pelvis and the proximal ureter. Our experience in the surgical management of this anomaly
is presented.

Our work consisted of a retrospective study of 110 cases of JPU syndrome, collected at
the service of pediatric surgery at Mohamed VI University Hospital in Marrakech, during a
period of 07 years from 2012 to 2018.

It’s a retrospective study of 110 patients (69 boys and 41 girls) with an average age of 4)2
years with extremes of one month and 15 years, the predominant left involvement with a
percentage of 51%, the side right was 36% and bilateral 13%. The antenatal discovery of JPU was
made in 17 patients, a percentage of 15%. The symptomatology was made of lumbar and
abdominal pain (48%), abdominal mass (14%), accidental discovery (13%), fever (9%), urinary tract
infection (7%) renal failure (5%), hematuria (2%) and dysuria (2%). The average duration of
symptom progression in all of our patients was 11 months.

The radiological assessment included ultrasound, IVU, urography, cystography and
scintigraphy. The most common organisms found in ECBU are Escherichia Coli (43%) and
Klebsiella Pneumonia (43%).

Pyeloplasty with resection-anastomosis of the junction according to the Anderson-Hynes
technique was performed in 95% of cases; while nephrectomy was indicated in 5% of cases. The
polar vessels were present in 10% of the cases and the lithiasis in 1%.7 patients benefited from a
preoperative nephrostomy.

Drainage was achieved in 96% of patients; by a trans-anastomotic nephrostomy probe in
58%; while the drainage by double) probe was done in 42% of cases.

After the intervention, we note a satisfactory evolution in 106 patients (95%), and

complicated in 5 patients (5%) of which one patient had developed a peritoneal effusion on a
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wound of the pelvis; two patients presented with stenosis of the anastomosis, one patient had a
single intra-mucosal J-probe migration, and another had a short trans-anastomotic tube
removed by ureteroscopy. The results of our study are consistent with those in the literature to
confirm that Anderson Hynes's pyeloplasty technique, by open surgery in the management of

pyelo-ureteral junction syndrome in children, remains the indication of choice.
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