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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 confis.
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 facon
contraire aux lois de [ humanité.
Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Genéve, 1948
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réussite. Que Dieu nous unissent pour tOUjours.
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Notre maitre et présidente de thése madame le

professeur Imane AIT SAB, professeur de pédiatrie
Nous sommes tres sensibles a ["honneur que vous nous faites en
acceptant la présidence de notre jury de these.
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Les valves de l'urétre postérieur chez I'enfant

Les valves de l'uretre postérieur (VUP) sont des replis membraneux congénitaux
obstructifs qui représentent la principale cause d’obstruction rénale bilatérale et de dysurie chez
I’enfant et le nourrisson [1]. lls représentent I'uropathie obstructive la plus grave [2 - 4], et
I’étiologie la plus fréquente de I’obstruction sous vésicale chez le garcon (63 % des obstructions
sous-vésicales congénitales) [5, 6]. Leur incidence est estimée entre 1/5000 a 1/8000 enfants
vivants de sexe masculin [7], certainement beaucoup plus élevée si I'on inclut les feetus non-
viables ou avortés et les adultes se présentant tardivement avec des difficultés mictionnelles [7].
Presque un tiers (30 a 50 %) de ces enfants deviennent insuffisants rénaux a plus ou moins long

terme [8].

La gravité de cette uropathie malformative réside dans I'importance de son
retentissement sur le haut appareil urinaire avec un risque important d’insuffisance rénale
terminale (25 a 40 % des cas), et 1 % des enfants en attente de greffe rénale sont porteurs de

VUP [9].

Il s’agit d’'une anomalie congénitale du rein et des voies excrétrices qui se constitue tres
tot pendant la vie intra-utérine, entravant le développement normal des reins et s’accompagnant
souvent de lésions de dysplasie rénale présentes dés la période anténatale qui jouent un role
majeur dans la genése de l'insuffisance rénale. Les conséquences de cette obstruction se
poursuivent apres la naissance, d’ol la nécessité d’étre diagnostiquée et levée le plus tot

possible afin d’arréter I’évolution de I'insuffisance rénale. [10]

Le diagnostic anténatal est possible dans plus de quatre cas sur cing [11] et peut parfois
étre fait dés la 128me semaine d’aménorrhée (SA) [12], ce qui a modifié les données évolutives de
cette entité dans la mesure ou les formes les plus graves aboutissent souvent a une interruption
médicale de grossesse (IMG) [11]. L’endoscopie est de plus en plus pratiquée en milieu
pédiatrique grace a la miniaturisation de cystoscopes, elle permet le diagnostic de certitude de
cette malformation ainsi que son traitement [13]. Le pronostic de cette malformation est lié a la

précocité du diagnostic et de la prise en charge [13].




Les valves de l'urétre postérieur chez I'enfant

Le but de ce travail est la mise au point sur les valves de 'urétre postérieur a travers une
étude rétrospective de 38 cas colligés au service de chirurgie pédiatrique générale (B) de I’hopital

mere-enfant, CHU Mohammed VI de Marrakech durant une période de 6 ans et demi s’étalant
d'Octobre 2008 a Avril 2015.
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Les valves de l'urétre postérieur chez I'enfant

. Patients :
Notre travail a été réalisé au service de chirurgie pédiatrique générale (B) a I’hopital

mere-enfant du Centre Hospitalier Universitaire Mohammed VI de Marrakech.

Il s’agissait d’'une étude épidémiologique rétrospective étalée sur une période de 6 ans
(Octobre 2008 - Avril 2015) et qui s’est intéressée a tout enfant ayant été hospitalisé au service

de chirurgie pédiatrique générale (B) pour valves de I'urétre postérieur (VUP).

Durant la période de notre étude, nous avons colligé 42 patients dont 4 dossiers ont été

exclus de I'analyse épidémiologique vu le manque de données indispensables.

1. Critéres d’inclusion :

> Nous y avons inclus tous les patients dont I’dge était mois de 15 ans.
> Un tableau clinique évocateur des VUP.

> Aspect pathognomonique de VUP sur I’'UCG etla cystoscopie.

2. Critéres d’exclusion :

> Absence des signes clinico-radiologiques et cystoscopiques en faveur des valves de

I'uretre postérieur.

Il. Méthodologie:

Le recueil des données a été réalisé a partir des dossiers des malades a I'aide d’une fiche

d’exploitation pré-établie (voir annexes).

Le traitement des données a été fait par le logiciel statistique SPSS.

Les résultats étaient exprimés en pourcentages ou en moyennes en fonction des variables

étudiés.



Les valves de l'urétre postérieur chez I'enfant

lll. Objectifs :

Préciser les particularités épidémiologiques, cliniques, biologiques, radiologiques,
thérapeutiques et évolutives de cette uropathie malformative ainsi que ses complications

redoutables afin de proposer un protocole de prise en charge adapté a notre contexte.
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l. Données épidémiologiques et démographiques :

1. Fréquence :

Dans notre étude, les valves de l'uretre (VUP) représentent 10,61 % des uropathies
malformatives et 0,82 % de toutes les malformations congénitales hospitalisées au service de

chirurgie pédiatrique (B) au C.H.U Mohammed VI de Marrakech pendant cette période. (Figure 1) :

m VUP

m Extrophie vésicale
m SJPU

m Hypospadias

m Méga-uretéere

m DPU

RVU

Figurel : Répartition des uropathies malformatives

2. Age:

L’age moyen du diagnostic chez nos patients était de 3 ans et 1 mois, avec des extrémes

allant de J1 de vie a 12 ans. (Tableau ).

Nous avons noté un pic de fréquence au niveau de la tranche d’age comprise entre 1

mois et 2 ans (50 %).

63,15 % des cas ont moins de 2 ans.
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3. Antécédents :

On n’a pas noté l'antécédent d'uropathies malformatives ou des malformations
congénitales chez aucun patient.

La notion de consanguinité n’a pas été précisée que chez 29 patients (Figure 2).

On note une consanguinité de premier degré chez 6 cas soit 20,68 %.

Dans notre échantillon, la consanguinité n’a pas été soulignée comme facteur de risque

des valves de I'urétre postérieur.

m OUl m NON

Figure 2 : Répartition des patients selon la consanguinité.

4. Déroulement de la grossesse :

La grossesse n’a été suivie que chez les quatre nouveaux nés soit 10,52 %, chez qui le
diagnostic est anténatal.

L’accouchement est par voie basse dans 81 % des cas.
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5. Niveau socioéconomique :

La plus part de nos patients avait un niveau socio-économique bas (62,7 %).

6. Origine géographique :

La majorité de nos patients, soit 66,66 %, était d’origine urbaine ou péri-urbaine, alors

que 33,33 % étaient d’origine rurale (Figure 3).

m Urbain

m Rurale

Figure 3 : Répartition des patients selon leurs origines géographiques.
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Il. Etude clinique :

1. Age de début des symptémes : (Figure 4)

L’age de début des symptomes n’a été précisé que chez 36 patients.

On note un pic d’age de début des symptomes a la naissance chez 15 cas, soit 41,66 %.

m Premier mois
m Entre 1 mois et 2 ans
m Entre 2 ans et 4 ans

m Plus de 4 ans

Figure 4 : Répartition des patients en fonction d’age de début des symptomes.

2. Délai de consultation :

Le délai moyen de consultation chez nos patients était de 36,8 jours, avec des extrémes

allant d’une heure a 180 jours.
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3. Age de diagnostic :

3.1. Diagnostic anténatal :

Il est fait chez quatre malades dans notre série au 6¢me mois de la grossesse, par le biais
d’'une échographie morphologique foetale, ce qui a permis une prise en charge précoce de

I’'uropathie dés la naissance.

3.2. Diagnostic postnatal :

L’age du diagnostic dans notre série était réparti comme suit (Tableau I):

Tableau I: Age de diagnostic des VUP chez nos patients

Age Nombre de cas Pourcentage
Premier mois 05 13,15 %
Entre 1 mois et 2 ans 19 50 %
De 2 ans et 4 ans 05 13,15 %
Plus de 4 ans 09 23,68%

4, Les signes cliniques :

Les signes cliniques chez nos patients sont variables, ils sont dominés essentiellement
par les signes urinaires particulierement la dysurie et la miction goutte a goutte. Les signes non

urinaires sont dominés surtout par la douleur abdominale et la fievre (Tableau II).
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Tableau lI: Les signes cliniques notés dans notre série:

Signes cliniques Nombre de cas Pourcentage
Signes urinaires
Dysurie 30 78,94 %
RAU 12 31,57 %
Brilures mictionnelles 11 28,94 %
Miction goutte a goutte 18 47,36 %
Hématurie 03 7,89 %
Pollakiurie 03 7,89 %
Incontinence urinaire 03 7,89 %
Enurésie 00 00 %
Pyurie 02 5,26 %
Signes non urinaires
Fievre 10 26,31 %
Déshydratation aigue 00 00 %
Diarrhées 02 5,26 %
Douleurs abdominales 07 18,42 %
Ascite 00 00 %
Détresse respiratoire 00 00 %
HTA 00 00 %
Vomissements 01 2,63 %
Masse abdominale 09 23,68 %
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lll. Etude paraclinique :

1. Explorations radiologiques :

1.1 Echographie vésico-rénale :

L’échographie anténatale a été réalisée chez quatre malades de notre série dans le cadre
de la surveillance de I'évolution de la grossesse, soit 10,52 % des cas, elle a montré une

urétérohydronéphrose in utéro dans les quatre cas.

Dans notre série I’échographie a été demandée chez tous les malades, elle a permis

d’étudier les reins, les voies excrétrices ainsi que I’état de la vessie (Tableau lll).

Tableau llI: Les résultats de I’échographie vésico-rénale :

Nombre de cas Pourcentage

Unilatérale 06 19.35 %
Urétérohydronéphrose

Bilatérale 25 80.64 %
Chambre sous vésicale 05 16.12 %
Néphromégalie 04 12.90 %
Réduction de I'indice cortical 17 54.83 %
Distension vésicale 09 29.03 %
Hypertrophie de la paroi vésicale 15 48.38 %

1.2. Urétrocystographie rétrograde (UCR) :

Dans notre série, elle était réalisée chez 29 malades (Tableau IV).

La cystographie a permis de mettre en évidence I'image directe de la valvule a type de

sténose localisée au niveau de I'urétre postérieur ou au niveau de la jonction urétre postérieur -
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————————————————————————————————————————
uretre membraneux , ou a type d’incisure en aval d’une dilatation de I'urétre postérieur ou enfin
d’images lacunaires au niveau de l'uretre postérieur, elle a permis également de visualiser les
signes indirects sur le bas appareil urinaire : vessie de lutte, dilatation de l'urétre postérieur,
absence d’opacification de l'uretre antérieur, ou calibre trés diminué de celui-ci, mégavessie et

enfin elle a permis de confirmer I’existence d’un RVU uni ou bilatéral (Figure 5, 6, 7).

Tableau IV: Les résultats de I’'UCR.

Données de I'UCR Nombre de cas Pourcentage
Vessie de lutte
L . . 27 93,10 %

Vessie diverticulaire
Chambre sous vésicale 24 82,75 %
Image de la valve 13 44,82 %
Anomalie de 'urétre antérieur 01 3,44 %

Unilatéral 08 27,58 %
RVU

Bilatéral 04 13,79 %

Figure 5 : Aspect de vessie de lutte diverticulaire chez un nourrisson porteur des VUP (A : Face/B:
Profil) - Service de chirurgie pédiatrique B - CHU Med VI
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Figure 6 : RVU bilatéral grade V chez un nourrisson porteur des VUP
Service de chirurgie pédiatrique B - CHU Med VI

Figure 7 : Chambre sous vésicale (Fleche)
Service de chirurgie pédiatrique B - CHU Med VI

~16-



Les valves de l'urétre postérieur chez I'enfant

1.3. Scintigraphie rénale au DMSA :

Elle a été réalisée chez un seul patient, qui a montré une importante stase rénale et

urétérale droite avec réponse au Lasilix.

UIV non faite chez nos malades. Nous estimons qu’il n’a pas d’indication a sa réalisation.

2. Biologie :

2.1. Examen cytobactériologique des urines (ECBU) :

Il est réalisé chez tous nos patients.

Il existe une infection urinaire lorsque le nombre de germes dans les urines égale ou
dépasse 100000 germes/ml et qu’il s’y associe une leucocyturie élevée supérieure a 100
leucocytes/ml ou plus de 2000 leucocytes/min dans le compte d’addis et une culture
bactérienne monogreme.

L’ECBU était infecté chez 23 malades et stérile chez 15 (Tableau V).

Tableau V: Les germes identifiables par ECBU chez les malades porteurs des VUP.

Type de germe Nombre de cas Pourcentage (%)
Escherichia Coli 10 43.47 %
Klebsiela Pneumoniae 04 17.39%
Proteus mirabilis 03 13.04 %

P. Aerigenosa 02 8.68 %
Streptocoque 02 8.68 %
A.Boumani 01 4.34 %
Enterobacter 01 4.34 %
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2.2. Fonction rénale :

La fonction rénale a été réalisée chez 34 patients.

La fonction rénale est évaluée par étude de la clairance de la créatinine selon la formule

de Schwartz : clairance (ml/min/1,73 m2) = K X taille (cm)/créatininémie (mol/L). Les valeurs de

K sont variables selon I’adge de I’enfant.

Elle était normale chez 7 malades soit 20,58 %, et elle était Iégérement perturbée chez 14

malades soit 41,17 %. Une défaillance rénale était confirmée chez 13 malades soit 38,23 % des

cas.
La fonction rénale en fonction de I'dge est résumée dans le tableau suivant (Tableau VI)
Tableau VI: La fonction rénale en fonction de I’age
" . Fonction rénale Insuffisance rénale
Age des patients . o, Total
perturbée confirmée
Nouveau-né 2 2 4/5 (80 %)
Nourrisson 8 6 14/19 (73,68 %)
Entre 2 ans et 4 ans 2 1 3/5 (60 %)
Plus de 4 ans 2 3 2/9 (22,22 %)

2.3. lonogramme sanguin :

Il était réalisé chez 22 patients.

Il était normal chez 10 cas et perturbé chez 12 cas soit 54,54 %

Il a montré une hyperkaliémie chez 7 patients, une hypokaliémie chez un seul cas, une
hypocalcémie chez deux cas, hyponatrémie chez un seul cas et une acidose métabolique chez 6

cas et alcalose métabolique chez un seul cas.
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2.4. Numération formule sanguine :

Elle était réalisée chez 26 patients.
Elle a objectivé une anémie hypochrome microcytaire chez 8 patients soit 30,76 %, une
anémie normochrome normocytaire chez 9 patients soit 34,61 %, une hyperleucocytose chez 11

patients soit 42,30 %, alors qu’elle était normale chez 5 patients soit 19,23 %.

IV. Prise en charge thérapeutique :

1. En anténatal :

Aucun des quatre cas de notre série diagnostiqués en anténatal n’a bénéficié de

traitement au cours de cette période.

2. En postnatal :

Dans notre série la majorité de nos patients ont bénéficié d’un traitement d’attente a des
tranches d’age différentes (Tableau VII). Tandis que 7 malades ont bénéficié d’emblé d’une cure

endoscopique de la valve soit 18,42 %.

30 de nos malades ont subi un traitement d’attente avant une résection endoscopique de

la valve soit 78,94 %.

La majorité de nos malades ont bénéficié d’un traitement d’attente a un age inférieur a 2

ans soit 76,66 %.

25 de nos malades ont subi la vésicostomie, trois cas une cystostomie et deux cas ont été

traités par la mise en place d’une sonde (Tableau VIII).

Une sortie contre avis médical.
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Tableau VII: Age du traitement d’attente

Age des patients Nombre de cas Pourcentage
Nouveau-né 05 16,66 %
Nourrisson 18 60 %
Entre 2 ans et 4 ans 02 6,66 %
Plus de 4 ans 05 16,66 %

Tableau VIII: Les différents moyens de traitement d’attente.

Nombre de cas Pourcentage
Sonde a demeure 02 5,40 %
Cystostomie 03 8,10 %
Vésicostomie 25 67,56 %
Urétérostomie 00 00 %
Aucun 07 18,91 %

La section de la valve était réalisée a des tranches d’age différentes (Figure 8) (Tableau

1X).

Le délai moyen entre le traitement d'attente et la résection endoscopique des valves est

de 33,4 mois avec des extrémes allant de 1 mois a 168 mois.

Le type de valve trouvé dans notre étude : 85,71 % sont des valves de type I, 14,29 % de

type Il
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Tableau IX: L’age de section de la valve.

Age des patients Nombre de cas Pourcentage
Nouveau-né 00 0%
Nourrisson 09 25,71 %
Entre 2 ans et 4 ans 07 20 %
Plus de 4 ans 19 54,28 %

Figure 8: Aspect endoscopique des VUP - Service de chirurgie pédiatrique B -
C.H.U Mohammed VI.

V. Evolution :

Le délai d’évaluation est variable d’un enfant a un autre et varie entre un mois et 12 mois

avec une moyenne de 4 mois.

% Les moyens de contrdle utilisés dans notre série :
v' La clinigue : troubles mictionnels : jet urinaire
v Biologie : la fonction rénale reflétée par le taux de I'urée et de la créatinine.

v" Imagerie : Echographie vésico-rénale, parfois I’'lUCR ou scintigraphie rénale.
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< Les critéres de bonne évolution considérés dans notre étude :
v" Disparition des troubles mictionnels surtout la dysurie.
v Une amélioration de la fonction rénale.

v" Amélioration de la structure rénale, régression ou stabilisation de 'UHN

Sur le plan clinique on note une bonne évolution chez 94,28 % des cas, avec une
persistance de la dysurie chez 5,72 % des cas (Figure 9). Un de ces patients est réopéré pour

résection incompléte des valves avec une bonne évolution clinique.

L’échographie de contrble a été demandée chez tous nos patients, mais n’a été réalisée
que chez 9 patients soit 23,68 %. Elle a montré une stabilisation de I'UHN chez 7 patients soit

77,77 % et une amélioration chez 2 patients soit 22,23 %.

La fonction rénale de controle avait montré une amélioration chez 17 patients soit 50 %

des cas, une stabilisation chez 38 % des cas.

5 patients sont suivis au service de néphrologie pédiatrique pour insuffisance rénale

terminale au stade d'hémodialyse.

La scintigraphie rénale au DMSA n’a été réalisée que dans un seul cas qui a montré une

amélioration de la fonction rénale.

5,72 %

m Bonne

B Mauvaise

Figure 9: évolution clinique apres résection des valves.
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38 patients

\

30 traitements d’attente

7 résections endoscopiques primitives

1 sortie contre avis médical

25 vésicostomies

5 autres traitements d’attente

5 résections endoscopiques

23 résections
endoscopiques

endoscopique

2 en attente de résection

35 résections endoscopiques de valves

Représentation schématique de notre série
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Discussion et revue
de la littérature
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Historique :

1717 : MORGANI a établi la premiere description anatomique des VUP [7].

1870 : TOLMATSCHW a rapporté les premiéres théories embryologiques expliquant
I'origine des valvules urétrales et a attiré I'attention sur I'existence a I’état normal de
replis membraneux dont le développement excessif serait a l'origine des valvules
urétrales [7].

1912 : YOUNG a établi la premiére classification des VUP ainsi que la premiére cure
chirurgicale grace aux techniques d’urétroscopie qui ont permis de clarifier les aspects
anatomiques de cette malformation [7].

1914 : BAZY rapporte les VUP a une persistance de la membrane urogénitale.

-LOWSLEY a introduit la théorie d’'une anomalie de développement des canaux de Wolff
en rattachant les VUP a une persistance anormale de leur portion terminale [7].

1919 : Les VUP ont été décrites parfaitement par YOUNG sur des pieces autopsiques [14].
1920 : WATSON a étudié le développement du veru montanum et a attiré I’attention sur
I’existence de replis fibreux qui s’étendent du poéle supérieur du I'uretre prostatique.
1952 : les premieres publications radiologiques ont été rapportées par KJELLBERG et

COLL [7].

Depuis plus de 25ans, la miniaturisation de cystoscopes permet d’explorer parfaitement

'uretre des garcons nouveau-nés. Parallelement le dépistage prénatal a permis une meilleure

connaissance de ces anomalies de diagnostic facile [14].
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IIl. Classification et anatomie pathologique :

C'est en 1919, puis en 1929, que Young publie sa classification des VUP en trois types

anatomiques selon la situation de la valve par rapport au verumontanum.

1. Type | : valve sous—montanale :

Forme la plus fréquente (95 % des cas), elle se présente comme une valve en « nid de
pigeon », insérée au pble inférieur du veru montanum. Elle répondrait a une anomalie de
résorption des replis urétrovaginaux (futures petites lévres en cas de différenciation féminine) [2,

15].

Elles se traduisent par l'existence de deux spinnakers qui divergent de la partie basse du
veru et se rejoignent en avant. Cette structure, correspondant schématiquement a un parapluie
ouvert dont on aurait incise la toile uniquement entre deux baleines, ne laisse apparaitre qu'une

fente [14] (Figure 10).

Figure 10: Valves de type | selon Young : valve sous-montanale [2].

1 Vessie 4 Verumontanum
2 Prostate 5 VUP
3 Uretre spongieux
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2. Type Il : valve sus—-montanale :

Forme rare, voire d’identité controversée, elle correspond a un repli entre le pole
supérieur du veru et le col vésical (Figure 11). Parfois présentée comme une hypertrophie des
freins du veru, elle correspondrait a des vestiges de migration des bourgeons urétéraux

wolffiens [2].

. 1

:‘ y

Figure 11 : Valves de type 2 selon Young : valve sus-montanale [2].

1 Vessie 4 VUP
2 Prostate 5 Veru montanum

3 Uretre membraneux

3. Type lll : diaphragme sous-montanal :

Forme fréquente, elle se présente comme un diaphragme circulaire complet situé en aval
du veru, parfois trés bas et sans connexion avec lui (Figure 12). Cette anomalie correspondrait a

un défaut partiel de la résorption de la membrane urogénitale [2].

Certains auteurs distinguent encore le diaphragme de la valve type (manche a air) dont

I'orifice tres postérieur fait bomber le cbne membraneux dans l'uretre antérieur [14].
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Figure 12 : Valves de type 3 selon Young : diaphragme sous-montanale [2].

1 Vessie 4 Verumontanum
2 Prostate 5 Diaphragme
3 Uretre prostatique

La classification des VUP s’est modifiée de la description classique de Young a celle,
cliniquement plus adéquate, de Congenital Obstructing Posterior Urethral Membrane (COPUM)

[7].

lll. Physiopathologie :

1. Pathogénie des VUP :

En 1870, TOLMATSCHW a rapporté les premieres théories embryologiques expliquant
I'origine des valves urétrales et a attiré I'attention sur I’existence a I’état normal de replis

membraneux dont le développement excessif serait a I’origine des valvules urétrales [7].

En 1914, LOWSLEY a introduit la théorie d’'une anomalie de développement des canaux de

Wolff en rattachant les VUP a une persistance anormale de leur portion terminale.

BAZY rapporte les VUP a une persistance de la membrane urogénitale, et c’est la théorie

la plus probable retenue par la communauté scientifique.

_28-



Les valves de l'urétre postérieur chez I'enfant

2. Retentissement des VUP :

Les VUP apparait tot au cours de la gestation, entre 9¢me et 11&mesemaine selon le type
embryologique des VUP expliquant les répercussions anatomiques et fonctionnelles précoces

affectant 'ensemble de I'appareil urinaire et parfois le développement pulmonaire du feetus.

2.1. Retentissement sur ’urétre :

L'urétre postérieur est dilaté et allongé, le verumontanum est faussé et le canal

éjaculateur est dilaté avec un reflux de l'urine dans le canal déférent [16].

2.2. Retentissement sur la vessie :

L'obstruction de l'urétre postérieur provoque une forte pression intravésicale, un
épaississement musculaire progressif (hypertrophie et une hyperplasie), traberculation,
sacculation et dans les cas graves la formation diverticulaire. Un grand diverticule offre une
certaine protection a la partie supérieure du tractus urinaire a cause du mécanisme de pop-off
qui y'est associé avec un bon pronostic. Il y a augmentation du collagene et des éléments de
tissu conjonctif dans la vessie séverement traberculée. Cette vessie prospecte les modifications
suivantes: [17] élévation de la pression intraluminale; augmentation de l'urine résiduelle; miction
a haute pression et un dysfonctionnement de la vessie, méme apres l'ablation des valves. Sur le
plan urodynamique, trois modeéles de la dysfonction de la vessie ont été identifiés: I'incontinence
de débordement, hyperreflexie de la vessie et une vessie de petite capacité avec une mauvaise

observance [16].

2.3. Retentissement sur les uretéres :

La dilatation urétérale peut se produire dans les VUP en raison du reflux vésicourétéral. Il
est présent chez 50% des patients présentant une VUP. Une proportion importante du reflux
vésicourétéral sera résolue aprés le levé de l'obstacle. Le reflux vésicourétéral et la dysplasie
rénale sont attribuables a I'emplacement anormal du bourgeon urétéral issu du canal de Wolff.

Le RVU peut également étre secondaire a la pression intravésicale élevée [16].
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2.4. Retentissement sur les reins :

La pathologie du rein comprend I'hydronéphrose et la destruction rénale.
L’hydronéphrose est due a :
> Reflux vésicourétéral.
> L'obstruction: Pression élevée au sein de la vessie, ce qui est transmis a l'uretere et
les reins directement par pression hydrostatique.

> Emplacement anormal du bourgeon urétéral.

IV. Discussion des données épidémiologiques et démographiques :

1. Fréquence :

Sur le plan épidémiologique, les UM sont assez fréquentes. Leur incidence représente,
depuis 1996, entre 5 et 6 %, [18, 19]. Par ailleurs, la prévalence des UM sous-estime la
fréquence réelle des malformations urinaires feetales, puisque cette donnée statistique n’integre
pas les interruptions médicales de grossesse et les morts feetales in utero, dont13 a 20 % sont
associées a des malformations de I'appareil urinaire [20]. De méme, cette fréquence ne compte

pas les formes asymptomatiques des UM de découverte autopsique.

Actuellement, le diagnostic des UM est posé en anténatal grace a I’échographie
obstétricale de routine; le taux international du dépistage anténatal de ces anomalies est de

'ordre de 60 a 70 % [15, 18, 21].

Les valves de l'uretre postérieur constituent I'une des principales uropathies obstructives
du garcon [22 - 25]. Avec une incidence variable selon les séries, allant de 1/5000 naissances

masculines selon Perks [25] a 1/25000 pour Atwel [26] (Tableau X).

L'incidence des VUP par rapport aux autres uropathies malformatives est également
variable. Si les valves représentent 10,61 % de I’ensemble des uropathies malformatives dans

notre service, dans la série de Ben Attia [23], elles constituent 24 % de cet ensemble et 20 % dans
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I’étude de Mollard [27]. Dans la série de Nouri [28], les VUP occupent le 1er rang avec un

pourcentage de 35 % (Tableau XI).

Dans notre pays, il est difficile de déterminer I'incidence de cette malformation, en effet,

aucune étude épidémiologique n’a été faite dans ce sens.

L'épidémiologie des VUP est difficile a préciser dans notre contexte. Ce fait s’explique par
[29] :
> L’insuffisance des suivis des grossesses : le diagnostic anténatal n’est que
rarement fait.

» Les conditions sociales : les malades consultent a un stade évolué.

Tableau X: L’incidence des VUP selon des différentes études.

M. Trellu et al [30] 1/5200

Workup USA 2004 [31] 1/25000

Dunnick France 2001 [32] 1/8000

Sebastien Colombie 2004 [33] 1/2500
Amekrane .S Rabat 1999 [34] 1/5000 a 12500
Atwel et al [26] 1/25000

Perks et al [25] 1/5000

Devesh Thakkar et al [35] 1/7800

Notre série Pas d’étude épidémiologique
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Tableau XI: La fréquence des VUP a travers les différentes études.

I

Ben Attia et al 1990 [23] 24 %
Mollard et al 2000 [27] 20 %
Nouri et al 1984 [28] 35 %
Tahar Gargah et al 2010 [36] 33 %
Kahloul et al [37] 03 %
Une série de 16 cas Tunisie [38] 18,7 %
Roy et al France [12] 45,16 %
Notre série 2015 10,61 %
2. Age:

L’age de découverte des VUP est variable d’un pays a un autre en fonction du niveau

socio—économique de la population.

2.1. En anténatal :

Les VUP représentent 5 % des malformations urinaires découvertes en période anténatale
[23, 39]. L’échographie anténatale permet le diagnostic des VUP des la 68me semaine
d’aménorrhée [40]. Leurs diagnostic est possible dans plus de quatre cas sur cing et peut parfois

étre fait des 12¢me semaine d’aménorrhée [12].

L’analyse de I'échographie obstétricale est beaucoup plus importante en matiere de

diagnostic anténatal des VUP en deuxieéme trimestre de la grossesse entre 16éme et 18¢me SA,
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Dans une série francaise de 24 cas d'obstructions urinaires basses, I’dge gestationnel

moyen du diagnostic était de 21 semaines en cas de valves de l'urétre postérieur [41].

Le diagnostic anténatal chez nos patients est fait au deuxiéme trimestre de la grossesse.

2.2. En postnatal : (Tableau XII)

Tableau XIlI: Age de diagnostic des VUP selon les différentes séries:

Séries Age moyen Tranche d’age
Thakkar et al (Sidney) [35] - 45 % néonatal
S. Uthup et al (30 cas) (india) [42] 3 mois 46,6 % néonatal
Alireza et al (Iran) [43] 62 jours 67.3 % néonatal
Agbugui Jude Orumuah et al 3.95 ans S6.8%> 1 an

(Nigeria) [44]

O. Bani et al (35 cas) (Australie)
[45]

3 mois et demi

65,71 % <alan

Khemakhem et al (38 cas)
(Tunisie) [10]

2 ans et 8 mois

85 %[0 a 2 ans]

Tahar Gargah et al (44 cas)
(Tunisie) [36]

2 ans

75 %[0 a 2 ans]

Notre série

3 ans et 1 mois

63,15 %[0 a 2 ans]
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V. Diagnostic positif :

1. En anténatal :

L’échographie morphologique feetale est la technique la plus appropriée et pratiquement
exclusive pour le dépistage des anomalies morphologiques chez le feetus, elle permet une

approche morphologique facile, rapide et compléte de I’appareil urinaire.

Actuellement, le diagnostic est posé en anténatal grace a I’échographie obstétricale de
routine. Les VUP représentent 5 % des malformations urinaires découvertes en période
anténatale [23, 39]. Ce taux est encore faible dans les pays en voie de développement, ou la
pratique de I’échographie obstétricale demeure insuffisante et la plupart des grossesses sont

peu ou pas suivies [36].

1.1. Echographie morphologique feetale : (Tableau XI11; XI1V)

La plupart des anomalies urogénitales sont découvertes au cours d’une échographie de
dépistage systématique en I'absence d’antécédent familial ou de signe d’appel clinique. La
sensibilité de I’échographie prénatale dépend de I'expérience de I’échographiste et du moment

d’apparition des signes échographiques [14].

Dans I’étude de Roy et al [12]. L’échographie obstétricale a une sensibilité élevée (92,8 %)
mais une faible spécificité (66,7 %) pour le diagnostic prénatal de VUP. Bernardes et al [46] ont
étudié en 2009 la valeur diagnostique de I’échographie dans le diagnostic anténatal de VUP et
ont retrouvé des chiffres similaires avec une confirmation post-natale de VUP chez 29 feetus sur
42 suspectés en prénatal (sur un total de 54 patientes), soit une sensibilité de 94 % (IC 95 % 87—
99 %) et une spécificité de 43 % (IC 95 % 30—57 %). La sensibilité du diagnostic échographique

des VUP n'est que de 23 % alors que sa spécificité est de 98 % [47].

Le diagnostic de VUP doit étre évoqué devant une dilatation de |'uretre postérieur qui

peut étre objectivée par |’échographie morphologique dés la 24¢me SA celle-ci pouvant
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également dépister des anomalies des voies urinaires associées en particulier la dysplasie rénale

(suspectée devant un oligoamnios sévéere) [48].

Concernant le « Keyhole sign » (Visualisation d’un récessus sous vésical) (Figure 13; 14),
quelques études ont analysé la prévalence de ce signe chez les foetus avec un diagnostic de VUP.
Montemarano et al [49], en 1998 ont évalué 21 feetus présentant une dilatation pyélocalicielle
bilatérale et une vessie dilatée. lls ont mis en évidence la présence d’un « Keyhole sign » chez
sept feetus sur 10 confirmés en post-natal. Dans I’étude de Bernardes et al [46], sur les 54 feetus
adressés pour dilatation pyélocalicielle bilatérale, 31 étaient porteurs de VUP. Un « Keyhole sign
» était présent chez 51,6 % de ces feetus et chez 32 % des foetus avec un autre diagnostic (p =
0,27). Dans la série de Roy et al [12], le « Keyhole sign » était retrouvé chez 64,3 % des feetus
avec VUP et chez 17, 6 % des feetus qui avaient un autre diagnostic postnatal, soit deux fois
moins que dans la série de Bernardes et al [46]. La sensibilité de ce signe est donc cohérente
avec les deux études précédentes. Par contre, la spécificité était meilleure dans I’étude de Roy et

al.

A linverse du « Keyhole sign », la dilatation vésicale et I’épaississement de sa paroi
étaient hautement corrélées au diagnostic de VUP dans la série de Montemarano et al. [49],
puisque 12 feetus sur 14 (85,7 %) présentaient au moins I'un de ces deux signes et huit feetus
(57,1 %) présentaient les deux. Seuls quatre foetus (23,5 %), sur les 17 avec un autre diagnostic,
en présentaient également. Il y avait parmi eux, deux RVU, un méga uretere et un syndrome de
Prune Belly. Dans leur série, Montemarano et al. [49] retrouvaient une vessie dilatée avec des
parois épaissies chez tous les feetus avec un diagnostic postnatal de VUP, et chez seulement
deux feetus qui présentaient un syndrome de Prune Belly. De méme, Bernardes et al. [46]
retrouvaient cette méme association chez 90,3 % des foetus avec VUP et chez 39,1 % de ceux qui
avaient un autre diagnostic. Ces auteurs ayant étudié la valeur diagnostique de I'épaississement

vésical mais ils n’ont pas précisé une valeur seuil. Cependant, dans la série de Roy et al [12], ils
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ont indiqué qu’une épaisseur supérieure a 2 mm pourrait étre proposée comme critere

d’épaississement vésical.

Dans la méme série de Roy et al [12], I'oligoamnios était présent chez la moitié des foetus
avec VUP avec un terme de survenue médian au troisiéme trimestre de grossesse. Ce signe

.....

que chez deux feetus dans I'autre groupe (Autre diagnostic que VUP).

L’échographie est donc un bon outil de dépistage mais son manque de spécificité a pour
conséquence d’induire un suivi échographique rapproché pour des foetus qui auraient pu

bénéficier d’'une surveillance moins lourde [12].

Un syndrome de valves de l'uretre postérieur est toujours suspecté devant une uropathie
obstructive rénale chez un garcon avec vessie de grande taille se vidant mal. En I’absence
d’urgence, toute uropathie de diagnostic anténatal nécessite un contréle par échographie au

qguatriéme jour de vie pour envisager la surveillance pédiatrique ultérieure [35].

L’association « Keyhole sign », oligoamnios, dilatation et épaississement de la paroi
vésicale était hautement évocatrice de VUP, puisque tous les foetus présentant cette association

avaient des VUP. [12]

Dans les formes diagnostiquées in utéro, les plus graves comportant une dysplasie rénale
majeure, un oligoamnios sévére: la mort in utéro ou en période néonatale est liée a I’hypoplasie
pulmonaire qui en découle [40]. Le retentissement d'amont est variable et peut étre asymétrique

[50].

Une interruption médicale de la grossesse est justifiée lorsque plusieurs critéres laissant
présager une insuffisance rénale majeure ou un pronostic létal: oligoamnios majeur ou
anamnios, anomalies échographiques rénales bilatérales séveres, anomalies biochimiques
urinaires ou du sang feetal [40]. Dans la série de Trellu et al, 17 IMG était proposées dont 15

était réalisées, un mort foetal in utero et un déces a J6 de vie [30].
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=

Figure 13:« Keyhole sign ».Vessie coupe axiale. 1:

récessus sous-vésical; 2: vessie [12].
Figure 14: « Keyhole sign ».Nessie coupe sagittale. 1: récessus sous-vésical; 2: vessie [12].

Tableau XIII: le dépistage anténatal des VUP dans les différentes séries:

[ s [ oeesicomtam ]

Trellu et al (France) [30] 95,3 %
P. Godbole et al (54 cas) (London) [51] 62,96 %
Emmanuel VAN GLABEKE et al (Paris, France) [52] 90,9 %
Abbo et al (France) [53] 55 %
Khemakhem et al (Tunisie) [10] 26,3 %
S. Uthup et al (India) [42] 28,6 %
Rahul K et al (30 cas) (India) [54] 30%
Roy et al (France) [12] 45,2 %
Alireza et al (Iran) (98 cas) [43] 20,4 %
Agbugui Jude Orumuah et al (Nigeria) [44] 13.6 %
Gargah et al (Tunisie) [36] 18,18 %
A. Chouiba (Rabat) [55] 3,77 %
Notre série 10,52 %
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Tableau XIV: les données de I’échographie obstétricale (selon les différentes séries) :

Diagnostic ; ; ;
Etudes Nombre de cas ; Les signes échographiques
anténatal
dilatation des voies
Série de Khemakhem excrétrices associées a un
38 10 cas
[10] oligoamnios dans deux
cas.
M. Trellu, L. Adra [30] 43 17 cas Dilatation UPC
Dilatation UPC, ou
T. Gargah [36] 44 08 cas _ _
oligoamnios
F. Dami [56] 12 1 cas Ascite foetale
Emmanuel VAN . 0 Dilatation UPC, ou
GLABEKE et al [52] oligoamnios et mégavessie
A. Chouiba [55] 53 02 cas Dilatation PC
] Dilatation
Notre série 38 04 cas i o
Pyélocalicielle

1.2. Fonction rénale feetale :

Elle est encore mal connue et aucun marqueur n'est réellement validé. La quantité du
liquide amniotique en est un témoin. L'existence d'un oligoamnios refléte généralement la
diminution de la diurése inhérente a l'insuffisance rénale; cependant, lorsque la quantité du
liquide amniotique est normale, une atteinte de la fonction rénale, méme sévere, est possible

[50].

Des la 16¢me semaine d'aménorrhée, I'étude biochimique des urines feetales, prélevées par
ponction du bassinet le moins dilaté, peut apporter des renseignements intéressants dans les
situations ou I'échographie ne permet pas de préciser suffisamment le pronostic feetal. Une
concentration de sodium supérieure a 80 mmol/l et de B2-microglobuline supérieure a 12 mg/I
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————————————————————————————————————————
sont généralement associées a la mort feetale ou néonatale, la valeur pronostique de ces
marqueurs reste controversée [57, 58]. La B2-microglobuline ne franchit pas la barriere
placentaire, son augmentation dans le sang feetal prévue vers la 25¢me semaine d'aménorrhée a
pu fournir des arguments pronostiques intéressants [30]. Ces paramétres biochimiques doivent
enfin étre interprétés en fonction de ’age gestationnel. Leur analyse ne peut en aucun cas étre
dissociée des données morphologiques fournies par I'échographie. D'autres méthodes
d'appréciation de la fonction rénale feetale sont en cours d'évaluation, telle la spectroscopie en

résonance magnétique nucléaire [48].

A la fin du 20&me sigcle, plusieurs études ont été penchées pour définir les parameétres

biochimiques intéressants dans I’évaluation du pronostic des VUP. (Tableau XV)

En 1985, le groupe de Harrison réalise des ponctions d’urine foetale par voie
transabdominale et montre que le pronostic est bon si le sodium est inférieur a 100 mmol/I, le
chlore inférieur a 90 mmol/l et 'osmolarité inférieure a 210 mosmol/l. Des valeurs supérieures
sont observées dans l'insuffisance rénale majeure. Cependant Wilkins et al. Observent en 1987
que la relation entre le sodium, chlore, osmolarité et la fonction rénale postnatale n’est pas
bonne [59]. Mais leurs criteres utilisés pour définir la fonction rénale postnatale sont frustes.
Dans une étude de 12 cas, Grannum et al [60]. Confirment les seuils définis par Harrison pour le
sodium, chlore et I'osmolarité de I'urine feetale, mais notent que les criteres échographiques ne

sont pas bien corrélés avec la fonction rénale postnatale.

La biochimie de l'urine feetale a été utilisée comme critére de sélection des patientes
pouvant bénéficier d’une dérivation uroamniotique. Trois parameétres sont utilisés : Le sodium, le
chlore et I'osmolarité [61]. En 1992, Nicolaides et al présentent les résultats obtenus avec
d’autres parametres de biochimie urinaire foetale: sodium, calcium, urée et la créatinine chez 60
patients avec uropathies obstructives. [62] Dans la dysplasie rénale bilatérale, le sodium et le
calcium sont anormalement élevés, l'urée et la créatinine sont anormalement bas. En 1992

Nicolini et al [63]. Définissent les valeurs normales de l'urine feetale en fonction de I’age
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gestationnel, I'urée, le sodium, le potassium, la créatinine, le calcium et le phosphore chez les
feetus entre 16 et 33 SA. Cette étude confirme que le sodium et le calcium sont plus élevés dans

la dysplasie rénale [40].

Tableau XV: la sensibilité et la spécificité de chaque paramétre de 'urine feetale pour la

prédiction de la créatininémie en postnatale supérieure a 50 umol/l a 1 an ou plus [40]:

Concentration urinaire Seuil Sensibilité Spécificité VPP
Sodium (mmol/I) >50 0,82 0,64 0,64
Chlore (mmol/l) >50 0,70 0,62 0,57
Calcium (mmol/l) >0,95 0,53 0,84 0,64
Phosphore (mmol/l) >0,30 0,64 0,87 0,77
Glucose (mmol/I) >0,40 0,41 0,88 0,70
Ammoniaque (umol/I) >400 0,62 0,83 0,73
Créatinine (mmol/I) >200 0,64 0,54 0,50
Urée (mg/I) >8,6 0,70 0,62 0,57
Protéines (g/1) >0,04 0,65 0,89 0,85
B2-microglobuline (mg/I) >2 0,80 0,83 0,75

2. En postnatal :

2.1. Les signes cliniques :

En dehors du diagnostic anténatal, les circonstances de découverte sont tres variables,

dépend surtout de I’age.

Les signes cliniques sont dominés surtout par les signes urinaires, notamment la dysurie,

miction goutte a goutte et la brulure mictionnelle.

—40-




Les valves de l'urétre postérieur chez I'enfant

La dysurie est tres difficile a mettre en évidence chez le jeune enfant. L'infection n’existe
pas toujours d’emblée. L’insuffisance rénale peut étre grave dés la naissance. Le tableau apparait

d’autant plus grave que I’enfant est plus jeune au moment du diagnostic.

» Chez le nouveau-né :

Les nouveau-nés avec VUP qui ne sont pas diagnostiqués avant naissances peuvent se
présenter avec une miction retardée ou mauvais jet urinaire, masse abdominale, retard de
croissance, une mauvaise alimentation, léthargie, urosepsis, ascite urinaire. De plus, une
détresse respiratoire a la naissance en raison d'une hypoplasie pulmonaire peut étre le premier

signe d'une obstruction de l'urétre [16].

A la période néonatale, les signes révélateurs des VUP sont variables. Les signes extra

rénaux faites de vomissements, diarrhées, masse abdominale et ascite sont au premier plan.

Dans les formes graves de VUP vont se manifester a la naissance par une masse
abdominale (secondaire a I’hydronéphrose ou a une vessie distendue et a paroi épaisse), une
ascite urineuse et une détresse respiratoire par hypoplasie pulmonaire. Parfois méme par un
urothorax [64], un urinome ou uro-hématome [13, 41]. Dans une série de Jukka Heikkila et al
[65]. Une étude rétrospective portant sur 200 cas de valves de l'urétre postérieur dans une
période de 50 ans entre 1953 et 2003 les urinomes représentent 9 % des cas. Les formes moins
graves peuvent ne pas étre détectées a la naissance et se manifeste un peu plus tard par des
infections urinaires, des troubles de la croissance ou des pleurs et agitation lors de la miction

traduisant la dysurie [10].

» Chez le nourrisson :

Le mode de révélation des valves de l'urétre postérieur est dominé par les troubles

mictionnels et surtout par I'infection urinaire. Ces manifestations peuvent étre associées a une
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distension abdominale, la présence d’un globe vésical, de gros reins et d'un retard de
croissance.

Chez les nourrissons, le faible jet urinaire et les infections urinaires a répétition sont fréquentes

[66]. Les symptomes non spécifiques secondaires a une septicémie ou une azotémie ne sont pas

rares.

Présentations rares comprennent ascites urinaires ou urinome. Cela peut se produire a la

suite d'une perforation spontanée de la vessie ou une fuite urinaire forniciale [66, 67].

> Chez le grand enfant :

Les troubles mictionnels constituent le symptome urinaire le plus fréquent chez I’enfant;
10 % a 15 % des enfants de 6 a 7 ans présentent en effet des fuites d’urine ou des urgences

mictionnelles diurnes, et la méme proportion souffre d’énurésie nocturne [14].

Dans la série de Khemakhem et al [10]. En postnatal, 'infection urinaire fébrile était la

circonstance de découverte la plus fréquente

Les garcons plus agés peuvent présenter une infection urinaire a répétition, énurésie chez

les garcons agés de plus de 5 ans, brulures mictionnelles et une diminution de jet urinaire.

Les VUP sont parfois découverts lors de I'évaluation de la masse abdominale ou

d'insuffisance rénale [16].

> Les manifestations cliniques particuliéres :

7

< I’ascite urinaire et I'urinome péri-rénal et sous capsulaire [04, 64, 68].

L’'urinome sous ou extra-capsulaire péri-rénal secondaire a une valve de ['urétre
postérieur correspond a une collection d’urine dans les espaces péri-rénaux, souvent secondaire

a une hyperpression dans le systeme urinaire en amont de 'obstacle. Cette fuite urineuse en
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pression résulte d’une perforation calicielle ou d’une lésion du parenchyme rénal. L’'urinome
sous capsulaire ou extra capsulaire péri-rénal est présent chez 3 a 17 % des nouveau-nés
porteurs d’une valve de l'uretre postérieur et il serait le témoin d’un des mécanismes de

protection des reins en présence d’anomalies a I’écoulement des urines.

Sur le plan fonctionnel, cet urinome péri-rénal en diminuant la pression dans le systéme

urinaire préserverait la fonction rénale.

< Manifestations respiratoires :

L’hypoplasie pulmonaire souvent associée aux VUP expliquerait la détresse respiratoire
néonatale. L’hyperpression crée par I’labdomen feetal sur le thorax empéche le développement
pulmonaire. Quand les poumons gonflent a la naissance, il se produit une rupture alvéolaire qui
entraine une fuite d’air dans I’espace interstitiel, puis dans le médiastin réalisant un pneumo

médiastin puis dans la cavité pleurale entrainant un pneumothorax [56].

2.2 Les examens complémentaires :

> Imagerie :

% Echographie vésico-abdominale :

L’échographie est le premier examen a demander devant une suspicion des VUP. C’est un
examen non invasif, peu couteux, facilement disponible et répétitif qui permet une évaluation
morphologique de tout I'appareil urinaire [10]. La sensibilité des signes échographiques vis-a-
vis la suspicion de diagnostic des VUP est de 73,7 % [69]. Elle permet d’orienter le diagnostic et
surtout elle précise le retentissement sur les voies urinaires en amont de |’obstacle [70]. Elle
permet aussi d’évaluer le degré d’hydronéphrose, I’épaississement de la paroi vésicale, I’état
général des reins. Un signhe rassurant en termes de la fonction rénale est une bonne
différenciation corticomédullaire, tandis que hyperéchogénicité rénale et les kystes sous-
corticaux sont des signes de mauvais pronostic pour la fonction rénale. Une vessie a paroi
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épaisse sur I'échographie peut signifier une vessie mal conforme qui, comme il est bien entendu,
peut conduire a des lésions des voies urinaires supérieures a des pressions de remplissage au-

dessus de 40 cm H20 [8].

Parce que les nouveau-nés sont généralement oliguriques pendant les quelques premiers
jours de vie, la répétition de I'échographie apreés la premiere semaine de vie peut étre nécessaire

si les résultats antérieurs sont normaux [16].

Le tableau suivant représente les différents signes échographiques selon les différentes

séries (Tableau XVI).

Tableau XVI: Les résultats de I’échographie:

Anomalies Urétéhydronéphrose Réduction Image de la
de la paroi de I'index chambre
vésicale Unilatérale Bilatérale cortical postérieure
Série de Khemakhem
I 68 % 28,9 % 52,6 % 47 % 21,05 %
et al [10]
Série de T. Gargah et
63 % 9% 72 % 36 % 15,90 %
al [36]
A. Chouiba [55] 75 % 3,7% 96 % 71 % -
Série J.Christopher
. 87 % 14 % 74 % -
R.william[79]
F. Dami [56] 100 % 16,6 % 83,3 % 75 % -
Notre série 77,42 % 19.35% 80.64 % 54.83 % 16.12 %
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% Urétrocystographie rétrograde :

C’est I’examen radiologique de référence pour I'étude et le diagnostic des VUP chez
I'enfant, plusieurs groupes ont rapporté une sensibilité allant de 80 % a 90 % dans le diagnostic

des VUP [71; 72].

La cystographie avec urétrographie : elle est réalisée par voie rétrograde ou sus-
pubienne. Elle trouve une disparité du calibre entre I'urétre postérieur et I'urétre antérieur, avec
un arrét en cupule (type I). La vessie a une paroi irréguliére et diverticulée. Le col vésical est
saillant avec une hypertrophie de la levre postérieure. Il faut rechercher un reflux vésico urétéral
(RVU) associé [73] : il est présent dans environ 65 % des cas (50 % unilatéral, 50 % bilatéral). Il est
important de le rechercher afin de prévenir le risque infectieux par antiseptiques urinaires, en

particulier au moment de la résection des valves ol ce risque est accru [74].

L’aspect typique sur les clichés mictionnels est une dilatation tres marquée avec parfois
ballonnement de l'uretre prostatique dont la limite inférieure, au niveau de l'obstacle, est
convexe vers le bas (Figure 13; 14). Le col vésical peut étre effacé ou au contraire saillant, voire
rétréci en cas d’hypertrophie marquée du détrusor [55]. Les formes sévéres, découvertes chez le
petit enfant, s’accompagnent d’un aspect de vessie de lutte, voire d’un retentissement sur le
haut appareil a type d’urétérohydronéphrose bilatérale souvent associée a un reflux secondaire

(30 % des cas) [55].

> Plusieurs conditions déterminent la qualité des résultats [75] :

v" Un contenu vésical tres opaque, permettant une opacification suffisamment contrastée de
I'uretre.
v" Une miction franche, continue et totale, ceci est parfois difficile et tient essentiellement au

malade; une ambiance calme et détendue lors de la réalisation de I’examen est nécessaire.
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v/ La position du malade : I'idéal serait le profil strict qui déroule au mieux tous les
segments de l'uretre. Mais, en pratique, on réalise une incidence oblique, I’enfant étant
placé en décubitus, ce qui assure une bonne stabilité du malade et de la verge.

v' La position de la verge : elle doit étre horizontalisée pour éviter un centrage trop bas et

déroulée pour supprimer tout risque de torsion ou angulation.

> La prise des clichés comporte [76] :

v Un cliché sans préparation aprés évacuation vésicale, pour I’étude des opacités anormale
en projection pelvienne.

v Au cours du remplissage deux clichés sont utiles, I'un en début de remplissage,
permettant I’étude du contenu vésical, I'autre en réplétion, pour étude de la morphologie
globale et de la paroi vésicale.

v" Un cliché en début de miction.

v"Un cliché en pleine miction.

Le tableau montre les signes de I'UCR selon les différentes séries (Tableau XVII).

Tableau XVII: Les résultats de I’'UCR:

. . L. Série de T. Série de F.
Signes directs et Série de ,
indirects des VUP Khemakhem [10] Gargah Dami Notre série
[36] [56]
Vessie de lutte
o ) . 65 % 70 % 50 % 93,10 %
Vessie diverticulaire
Chambre sous vésicale 100 % 100 % 100 % 82,75 %
Image de la valve - - - 44,82 %
Anomalie de [urétre
o - - - 3,44 %
antérieur
Unilatéral 34 % 22 % 25 % 27,58 %
RVU
Bilatéral 23 % 40 % 25 % 13,79 %
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MICTION

Figure 13 : cystographie rétrograde. Valves de I'urétre postérieur (/). Hypertrophie de la lévre
postérieure du col (1) [74].

Figure 14: Image des valves de I'urétre postérieur (Fleche) [44]

% La scintigraphie rénale:

L'imagerie fonctionnelle est généralement reportée chez les nouveau-nés a environ 4

semaines pour permettre une certaine maturation des reins en développement [16].
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Une étude dynamique utilisant un traceur qui est pris par le rein et excrétée dans l'urine,
soit de l'acide diéthylenetriaminepentaacétique (DTPA) ou mercaptoacétyl triglycine (MAG3). Ce
dernier a une forte liaison aux protéines et reste donc principalement dans I'espace
intravasculaire par rapport a la DTPA. L'extraction rénale du MAG3 est pratiquement le double de
celui de DTPA, faisant du MAG3 l'isotope de choix chez le nouveau-né et le nourrisson chez qui
I'espace extracellulaire relativement grand et un taux de filtration glomérulaire faible. Les
parameétres qui peuvent étre estimés comprennent la fonction rénale différentielle (DRF) et le

drainage. La fonction de drainage est évaluée lorsque la dilatation est présente [16].

Elle permet I'étude de la valeur fonctionnelle relative du rein atteint par rapport au rein

sain grace a un systéme de gamma caméra couplé a un ordinateur.

Dans les uropathies obstructives, elle permet de visualiser le parenchyme difficilement

accessible a I’'UIV, et de donner une bonne appréciation de la conservation du parenchyme rénal.

La mesure de la fixation rénale au DMSA apparait comme un parameétre important dans

I’appréciation et la surveillance de la fonction des deux reins dans le cadre des VUP.

> La biologie :

+ Examen cytobactériologique des urines :

Les uropathies malformatives surtout obstructive sont des facteurs de risque d'infection

urinaire a répétition du fait de la stase urinaire et du reflux vésicourétéral associé.

L'ECBU demeure indispensable pour le dépistage des infections urinaires afin d'instaurer
le traitement pour protéger les reins. Dans notre série le taux d'infection urinaire est de I'ordre

de 60,52 %

A travers plusieurs séries [36; 55; 64], l'infection urinaire est trés importante chez les
enfants porteurs des VUP. L'Escherichia coli demeure le germe le plus fréquent, ce qui concorde

avec les données de la littérature (Tableau XVIII).
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Tableau XVIII: Les résultats de ’ECBU de différentes séries :

Alireza Agbugui
. Série de T. Série d'A. et al Série de F. Jude L.
Résultats de . . Notre série
ECBU Gargah et al Chouiba (Iran) Dami Orumuabh et (38 cas)
(44 cas) [36] | (12 cas) [55] | (98 cas) | (53 cas) [56] | al (Nigeria)
[43] [44]
Infection
o 70,45 % 86,79 % 40.8% 75 % 52.3% 60,52 %
urinaire
Escherichi Escherichi
Germe Escherichia SC_ erichia Escherichia | Escherichia sc. erichia
) coli (52,17 - ) ) coli (43,47
responsable coli coli (44,4 %) coli
%) %)

+ Fonction rénale :

L'insuffisance rénale reléve de plusieurs facteurs étiopathogéniques. La dysplasie
rénale, primitive ou secondaire, les anomalies tubulaires, les infections urinaires a répétition,
fréquemment retrouvés chez les patients porteurs de valves ce qui peut conduire a une
réduction du nombre de néphrons fonctionnels et par conséquence a une hyperfiltration

néphronique [77] responsable a long terme de l'insuffisance rénale [78].

Ces anomalies de la filtration glomérulaire et de la concentration tubulaire sont
responsables de I'hyperdiurése (en particulier nocturne) qui affecte considérablement la
continence de ces enfants [79]. Dans une étude conduite a I'hdpital Great Ormond Street sur 51
enfants (moyenne d'dge 89 mois, extrémes 65-118 mois) porteurs de valves de l'urétre
postérieur, le volume mictionnel quotidien moyen était de 855 +/- 292 ml chez les garcons
continents (n = 34) et de 1364 +/- 519 ml chez les garcons incontinents (n = 17) (p <0,001).
Cinquante-neuf pour cent de ces enfants avaient des anomalies dont la concentration tubulaire
[80]. Ces faits sont retrouvés dans d'autres études, dont celle de Glass Lerg [81], qui retrouve
chez ces enfants une diurése quatre fois supérieure a celle du groupe témoin. Tous avaient des
troubles de concentration urinaire avec impossibilité d'atteindre une osmolarité urinaire

supérieure a 300 mosmol/kg aprés 4 heures de diete hydrique.
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La réduction de la filtration glomérulaire, lorsqu'elle dépasse 75 %, conduit a la
transplantation ol la dialyse [82]. La corrélation entre la réserve fonctionnelle rénale et le débit
de filtration glomérulaire est difficile a établir chez I'enfant alors qu'il semblerait que cette
réserve soit épuisée lorsque la filtration glomérulaire est inférieure a 40-60 ml/min/l, 73 m?
chez l'adulte ou dans certaines études expérimentales [83, 84]. Dans un tiers des cas, la
détérioration de la fonction rénale est tardive et pourrait étre liée en partie aux anomalies
persistantes du fonctionnement vésical [77, 85], a terme, sur 100 patients avec un suivi moyen
de 11,2 ans, Smith et al ont recensé 13 % de patients en insuffisance rénale terminale avant I'age

de 15 ans [86]. Sur une série de 515 cas de VUP a I'hopital Great Ormond Street, 27 % présentent

une insuffisance rénale chronique.

Dans notre série la fonction rénale au moment du diagnostic était perturbé chez
27 patients dont 13 sont au stade terminal ce qui concorde avec les données de la littérature.

(Tableau XIX)

Tableau XIX: Le pourcentage de I'insuffisance rénale selon les différentes séries :

Insuffisance rénale
Etudes
(Pourcentage)
Série de Tahar Gargah [36] 81.81 %
Série de Khemakhem [10] 47.36 %
Série de F. Dami [56] 33,33 %
Série d'A. Chouiba [55] 15,09 %
Notre série 38,23 %
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VI. Diagnostic différentiel : [87, 14]

En anténatal, le diagnostic différentiel se pose avec le prune belly syndrome, I'urétérocele

bilatéral ou le méga uretere bilatéral ou méme le reflux passif bilatéral.

> Devant les présentations cliniques variables des VUP, on peut discuter d’autres

diagnostics :

v" Un tableau évoquant un :

< Polype de l'urétre postérieur

< Diverticule de 'urétre antérieur

<% Sténose du méat urétral

< Lithiase urétrale

< Dysynergie vésicosphinctérienne

< Sarcome du sinus urogénital

v" L’incontinence urinaire, sa survenue la nuit fait qu’elle est souvent prise pour une
énurésie.

v" Un globe vésical peut simuler une tumeur pelvienne.

v Une tuméfaction lombaire en rapport avec un rein hydronéphrotique peut étre prise

pour une tumeur rénale.

> Cependant la réunion des différents éléments représentés par :

v' Les aspects cliniques évoquant un obstacle du bas appareil urinaire.

v" Les données paracliniques notamment la biologie marquée par I'infection urinaire et
I'insuffisance rénale, les explorations radiologiques faites par les aspects
échographiques orientant vers le diagnostic de VUP, les images fournies par

I'urétrocystographie rétrograde qui affirme le diagnostic.
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> Tout ceci permet d’éliminer les autres diagnostics différentiels et retenir le diagnostic

de VUP.

> Cependant le diagnostic de certitude n’est fourni que par I’endoscopie et qui permet

aussi le traitement de cette uropathie malformative.

VIl. Prise en charge :

Le traitement actuel des VUP vise a traiter la valve et a soulager le haut appareil urinaire
et protéger les reins dans le but de prévenir les séquelles rénales irréversibles et la défaillance

rénale.

Par manque de matériel miniaturisé adapté a l'urétre des Nouveau-nés, la résection
primaire de la valve est différée ou elle se réalise au sein des secteurs privés. Toutefois, ces
patients bénéficient d’une dérivation urinaire temporaire en attente de I'ablation tardive de la

valve.

La vésicostomie temporaire reste un traitement d’urgence en cas de sepsis et
). ' , ) , ) . .
d’insuffisance rénale pour soulager les reins de I'hyperpression et donc améliorer la fonction

rénale.

Quel que soit le traitement entretenu, un traitement médical est toujours instauré qui

comportera :

v Une antibiothérapie bien adaptée en fonction des résultats de I'ECBU et de
I’antibiogramme pour lutter contre I'infection.
v' Le rétablissement d’un équilibre hydroélectrolytique normal avant et apres la

levée de I'obstacle.
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1. Prise en charge en anténatal :

En cas de diagnostic anténatal, le risque d’une insuffisance rénale définitive est estimé de

19 % [88, 89] a 65 % [90].

Les dépistages ont conduit, a partir de 1982, aux tentatives de drainage intra-utérin : par
néphrostomie, par ponctions vésicales itératives, par cystostomie, voire par urétérostomie feetale
cutanée ou chirurgicale sans succés probant a la fois quant au diagnostic (beaucoup d’enfants
n’avaient pas d’uropathie obstructive) et aux résultats sur I’évolution de la fonction rénale [91,

92].

Ces dérivations n’interviennent pas avant la 30me semaine de grossesse, a ce stade
I’essentiel des lésions rénales est déja constitué. La distension des voies urinaires que dépiste
I’échographie est le témoin d’une uropathie évoluée, il faudrait en effet pouvoir réaliser ces
dérivations bien avant la 14¢me semaine, ce qui est aujourd’hui techniquement irréalisable [93,

94].

La place de la chirurgie in utero, théoriquement séduisante, est tres limitée car la
dérivation uroamniotique ne modifie guére le pronostic vital ni le devenir de la fonction rénale,
vraisemblablement parce que cette intervention est trop tardive. En outre, cette chirurgie n'est
pas dénuée de risques, surtout pour lI'enfant [95]. Son évaluation est néanmoins poursuivie par
certaines équipes. Quintero et al ont ainsi proposé de réaliser, grace a un matériel extrémement
miniaturisé, une cystoscopie du feetus par voie percutanée (Figure 15); cette approche permet de
préciser les lésions constatées en échographie, de mettre en place une dérivation
vésicoamniotique dans des bonnes conditions et d'entrevoir de nouvelles modalités

thérapeutiques, telle la section in utero des VUP [96, 97, 93].

On rapporte un cas d’ablation endoscopique de VUP in utéro réalisée avec succes [98].
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L’enfant a survécu en période néonatale sans preuve de dysplasie rénale. L’échographie
prénatale a permis de poser le diagnostic de I'uropathie obstructive a 28 SA chez une jeune
femme de 28 ans en objectivant une hydronéphrose bilatérale avec distension vésicale sans
dysplasie ni hyperéchogénicité rénale, une diminution de I'indice du liquide amniotique était
évidente. Aucune autre anomalie anatomique n’était retrouvée. Le caryotype foetal était normal
(sexe masculin). La fonction rénale était estimée par la mesure des parametres urinaires du
feetus. Ces parametres étaient conservés avec Na+ urinaire = 55 mg/dl, chlore = 42 mg/dl et

une osmolalité urinaire = 126 mosmol/I.

Une cystoscopie foetale a été réalisée par voie percutanée avec une ablation endoscopique

des valves.

Certains croient que l'intervention prénatale est prometteuse pour l'amélioration des
résultats en empéchant les lésions progressives des voies urinaires, en permettant le drainage
urinaire dans I’espace amniotique et en réduisant le risque d’hypoplasie pulmonaire ou
d'insuffisance pulmonaire en postnatal. Par contre, I'intervention prénatale est techniquement
difficile et I'éthique dilemme associé avec elle exclut son utilisation dans de nombreux centres
de chirurgie dans le monde. Bien qu'un consensus général parmi les urologues pédiatres
d'intervention prénatale existe, aucuns essais randomisés ou des lignes directrices uniformes
écrites existent qui soutient le bénéfice thérapeutique de l'intervention prénatale en modifiant

I'histoire naturelle de 'uropathie obstructive

L'efficacité clinique de placement du shunt vésicoamniotique pour le traitement prénatal
de suspicion d'uropathie obstructive et son role dans la thérapie n'est pas encore connue, peu

est connu sur les soins postnatals ou les résultats a long terme pour les enfants survivant [87].
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Figure 15 : Dérivation uroamniotique échoguidée [6].

Trois procédures sont recommandées: la dérivation vésicoamniotique, la vésicostomie, et

la résection endoscopique feetale de la valve.

Les criteres de séle tion pour l'intervention sont les suivants [16]:
Na + <100 meq/l; Cl- <90 meq/l; osmolarité <210mosmol/l; B2-microglobuline <4

mg/l; protéines totales <40 mg/dl et Ca2+<8 mg/dl.

> La dérivation vésicoamniotique:

La dérivation vésicoamniotique était une technique populaire in utero pour uropathie
obstructive. La décompression et la perméabilité insuffisantes du shunt sont apparues pendant 1
a 2 semaines. La migration du shunt est également fréquente. Le résultat global n'est pas

satisfaisant a I'heure actuelle [99; 16].

> Vésicostomie foetale:

La décompression est adéquate, mais il est plus invasif avec un risque de perte feetale.
se fait habituellement a 20-24 semaines de gestation. La césarienne est effectuée a 10 a 14

semaines apres la chirurgie foetale puisque la plupart de ces grossesses ira dans le travail

-55-



Les valves de l'urétre postérieur chez I'enfant

————————————————————————————————————————
prématuré. Seuls quelques cas ont été soumis a la procédure jusqu'a présent, avec risque

maternel et feetal important [99].

> Résection endoscopique des valves chez le feetus:

La décompression avec cette procédure est moins associée a la prématurité et a la perte

feetale qu'avec la vésicostomie [16].

2. Prise en charge en postnatale :

2.1. Les différentes techniques d’exploration endoscopique :

> Urétroscopie :
L’endoscopie de I'’enfant nécessite une anesthésie générale. Les risques d’hypothermie
chez le nouveau-né et le nourrisson sont importants et imposent la mise en place d’un cadre
radiant, d’une table chauffante et surtout l'utilisation de liquide de perfusion réchauffé.

Les sections endoscopiques se font en vision directe.

< Résultats :

v'  Les diaphragmes :

Le diaphragme est le premier obstacle a la partie basse de I'urétre postérieur. L’orifice est
central. Ce diaphragme est situé sous le veru montanum, sans lui étre rattaché, la valve « en

marche a air » se présente sous I'aspect d’une formation kystique prolabée urétrale.

v" Les valves sous montanales :

Seule I'uretroscopie permet de visualiser une valve « vierge de tout sondage » comme une
courte fente étroite et verticale ; la progression du cystoscope va entrainer une déchirure a ses

deux extrémités.
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Pour bien mettre en évidence la valve, il convient de retirer progressivement le
cystoscope ce qui permet d’observer I’occlusion par rapprochement des berges chez des enfants
plus agés. Apres sondages répétés, |'orifice est élargi et les valves plaquées sur la paroi de
I'uretre. Leur mise en évidence est alors facilitée par la traction que I'on peut exercer avec le

crochet du résecteur.

v'  Les valves sus montanales :

Leur existence est discutée, en revanche, la présence de sillons et formations

vélamenteuses de la région sus montanale est fréquente.

Dans notre série les valves de type | sont les plus fréquentes, elles représentent 85,71 %,
puis les valves de type Ill (14, 29 %), ces résultats concordent avec les données de la littérature.

(Tableau XX)

Tableau XX: Les types des valves selon les différentes études:

Agbugui Jude
Yusuf Kibar et al | Tahar Gargah et .
Type de valve Orumuabh et al Notre série
[100] al [36]
[44]

Type | 92 % 78,37 % 94,6 % 85,71 %
Type I 0% 8,1% 0% 0%
Type llI 8 % 13,51 % 5,4 % 14,29 %

> Cystoscopie :

L’amélioration des cystoscopes se fera ensuite par Désormeaux (1815-1882) et Charriéere
(1803-1876) en 1853 qui mettent au point le premier uréthroscope. C’est Nitze, en 1859, qui
est probablement a I'origine de I’endoscopie moderne en permettant I'introduction de la lumiére

dans la vessie par l'utilisation des principes importés de I'optique. Depuis, les améliorations
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techniques se sont multipliées (caméra, fibre optique, génération d’endoscope souple), mais le

principe reste identique : « réfléchir la lumiére d’une lampe, a travers un tube creux, dans

I'intérieur de l'uretre et de la vessie et regarder par l'orifice du tube le point de la paroi

mugqueuse éclairée ».

v" Des contraintes anatomiques peuvent géner la réalisation de la cystoscopie :

> Prépuce serré

» Méat tres fin

> Uretre balanique étroit n'admettant méme pas le petit des endoscopes.

Il faut alors pratiquer une dilatation douce de l'uretre distal a I'aide de béniqués fins ou
de bougies molles 6, 8 ou 10 Ch. Une petite méatotomie est parfois nécessaire mais comporte le
risque ultérieur d’une sténose cicatricielle du méat. Il est aussi possible de laisser en place une

sonde urinaire n° 6 durant 24 a 48 heures avant le geste endoscopique.

2.2. Les différentes techniques de dérivation urinaire :

Une dérivation urinaire supérieure doit étre réservée pour le nourrisson chez qui l'uretre
limite le passage des instruments disponibles. [16] La dérivation urinaire proximale provoque en

I'absence d'écoulement urinaire vers la vessie un dysfonctionnement vésical avec diminution de
sa compliance [101].

> La néphrostomie :

Cette stomie est un geste rapide et simple qui apporte un excellent drainage et une
amélioration de la créatininémie, le contréle par pyélographie antégrade montre aprés deux

semaines de drainage qu'il y’a une disparition de I'obstruction au niveau de la jonction
urétérovésicale [102, 103].
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Chez le nouveau-né, la réalisation de néphrostomies est devenue exceptionnellement
chirurgicale [104], I'emploi d’une technique percutanée ayant montré sa faisabilité et son
efficacité dans de nombreuses pathologies. Peu de publications font état de son utilisation chez

les malades atteints de valves [52, 89, 105].

La taille du matériel doit étre adaptée au petit poids des nouveau-nés, avec utilisation de
cathéters trés fins 4,1 a 6 French [106]. Pour certains, une anesthésie générale est indispensable
chez I’enfant [107]. Certains auteurs utilisent un repérage échographique des cavités [108] alors
il y’en a ceux qui préfere un repérage anatomique et radiologique [52]. Les complications, non
spécifiques a I’enfant, sont rares [109]. Il existe un risque d’incrustation des sondes et de
déplacement secondaire avec les mouvements de I’enfant. Si un drainage prolongé est
indispensable, I’évolution aprées le clampage des drains de néphrostomie en apporte la preuve
(augmentation de la créatininémie, récidive infectieuse). La NPC peut, soit éviter de drainer
chirurgicalement un rein non fonctionnel, donc a retirer, soit constater la récupération
fonctionnelle du rein, effective en deux ou trois semaines. Il est toujours possible de changer
régulierement les sondes, mais il est préférable alors réaliser une urétérostomie cutanée. Sa

réalisation n’est pas compliquée par la NPC préalable.

Cependant, cette méthode présente plusieurs inconvénients en particulier un risque
infectieux majeur du fait de I'emploi d’un cathéter, cette dérivation ne peut étre maintenue
pendant une longue durée comme dans l'urétérostomie cutanée, sa durée maximale est de 6

semaines [110]. Cette méthode est de plus en plus abandonnée.

> L'urétérostomie :

Elle consiste en une dérivation urinaire haute a partir des uretéres dont I’intérét est de
courcircuiter le site d’obstruction et soulager le parenchyme rénal [111]. Elle peut étre réalisée

de deux manieres différentes :
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v" Urétérostomie cutanée terminale basse selon la technique de WILLIAMS et
RABINOWITCH :

Elle a donné de bons résultats, et a I’avantage de pouvoir supprimer les tortuosités, mais
parait excessive selon WILLIAMS et RABINOWITCH, car elle implique une réimplantation urétérale

pas toujours nécessaire méme en cas de reflux [75, 112].

v' Urétérostomie cutanée latérale haute : High loop ureterostomy :

C’est une dérivation rapide, simple, procurant un drainage immédiat complet, sans
nécessité de cathéter et compte tenu de la dilatation des uretéres, il n’y a pas de risque de

rétrécissement.

I Ny a pas de doute que l'urétérostomie bilatérale protége le rein infantile contre
I’infection urinaire a répétition, elle régresse la dilatation urétérale lorsque l'uretére garde sa
contractilité, et permet la disparition du RVU. Elle préserve la vie des reins des enfants avec VUP

et les met dans des bonnes conditions de récupération [113 - 115].

L'urétérostomie bilatérale a permis mieux que le drainage vésical de soulager les reins de
la pression élevée causée par I'obstruction. Cependant, on reproche a cette méthode la
dysfonctionnalisation de la vessie, entrainant la réduction de sa capacité et sa compliance, mais

la réduction de la capacité vésicale est le plus souvent temporaire et réversible [116 -118].

> La vésicostomie :

Elle a un double role : elle permet de court-circuiter l'uretre et surtout elle modifie
I'architecture musculaire de I'ensemble de la vessie et en particulier celle du trigone, permettant
de lever I'anomalie de I'écoulement des urines au niveau de la jonction urétérovésicale. Cela
améliore le drainage du haut appareil urinaire et prévient le risque d'infection. Cependant, les
vésicostomies exposent au risque d'inflammation et d'infection chroniques de la vessie et posent
le probleme du devenir anatomique et fonctionnel des vessies dysfonctionnalisées. La littérature

produit peu d'informations sur le pronostic a long terme des patients ayant eu une vésicostomie,
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mais elle permet d'améliorer et de stabiliser le reflux vésicourétéral chez 90 % des patients [119,

16].

En 1956 BLOKSOM a achevé sa premiere cystostomie, |'aire de la vésicostomie cutanée a
commencé, elle a établit son role dans la dérivation du tractus urinaire et elle a fourni une

facilité thérapeutique en cas d’urgence urologique en cas de VUP [120].

La vésicostomie a été proposée comme un traitement d’alternative la premiére fois en

1974 par Duckett [51].

La réalisation de la vésicostomie cutanée commence, aprés remplissage de la vessie, une
incision est effectuée a mi-chemin entre I'ombilic et le pubis. Une traction suture est utilisée
pour libérer I'ouraque et le dome vésical du péritoine. Ensuite I'ouraque est manoeuvré hors de
la plaie, pour s’assurer que le dome vésical est la partie utilisée pour la vésicostomie pour
prévenir un futur prolapsus. Une sonde de foley est mise en place a travers l'orifice de la

vésicostomie, qui sera enlevée dans 7 a 8 jours.

Les indications de cette dérivation chez les enfants porteurs de VUP selon certains

auteurs [CORR, G.KRAHN, H.JALMAR, W.JOHNSON [120] sont :

> L’age tres précoce, nouveau-né et nourrisson.

> Une complication intercurrente : les infections réfractaires ou récurrentes,
I’hydronéphrose, les lithiases, I'incapacité d’étre cathétérisé, détérioration de la
fonction rénale.

> Détresse respiratoire néonatale accompagnant la détresse urologique

(Pinsuffisance rénale sévere).

Dans une étude de P. Godbole et al réalisée sur 54 patients, et qui compare les patients
ayant une ablation primaire des VUP et ceux ayant recu la vésicostomie initiale entre 1988 et
2003, et qui n’a pas montré de différence significative entre les deux méthodes thérapeutiques

[51]. La tendance a été pour le groupe de vésicostomie a avoir fait mieux dans les principaux
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résultats. Les intervalles de confiance étaient larges. La Vésicostomie peut donc étre considéré

dans certains cas de VUP mieux que l'option de traitement primaire [51].

> La cystostomie : [121]

Elle a pour but le drainage de la vessie. Il s’agit d’'un mode de dérivation externe du
réservoir vésical dont les aspects techniques different selon son caractére temporaire ou

définitive. La voie de drainage est toujours sus pubienne [121].

Le drainage temporaire de la vessie est effectué par la mise en place d’un cathéter sus
pubien par voie percutanée. Ce geste a minima peut étre facilité par l'utilisation de I’échographie
qui permet de ponctionner la vessie sans risque de blesser I'intestin gréle ou les vaisseaux
prévésicaux dont la lésion peut étre responsable d’un hématome de I'espace de retzius parfois

volumineux.

La cystostomie définitive est devenue exceptionnelle. Elle consiste en un lambeau vésical
tubulé créant un canal venant s’aboucher a la peau assurant le drainage des urines. Parfois
lorsque le nouveau canal est continent, des autosondages réguliers permettent I’évacuation de la

vessie. Cette technique est surtout utilisée dans les vessies neurologiques.

La cystostomie transappendiculaire selon MITROFANOFF utilise I’appendice caecal. Celui-
ci est implanté dans la vessie avec un tunnel sous muqueux antireflux et abouché a la peau a
son extrémité. Il s’agit d’'une dérivation continente nécessitant des autosondages mais dont le
confort semble apprécié des patients. Elle est souvent associée a un geste d’agrandissement
vésical par un segment digestif (entéroplastie) pour obtenir un réservoir vésical a basse pression.

Son indication reste rare. (Certaines vessies neurologiques de I’enfant) [121].
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2.3. Les différentes techniques du traitement des VUP :

> Résection par voie endoscopique :

v'  La section de valve :

C’est la méthode préférée pour le traitement des valves de 'uretre postérieur. [45, 54,
122, 123]. L'objectif de la procédure est d’enlever I'obstacle sous vésical. Duckett et Snow
observaient que 20 a 30 % de résection des VUP recoit une 2¢me résection endoscopique pour
insuffisance de résection initiale [105]. Certains auteurs recommandent une surveillance
endoscopique apres une résection des VUP. Cette procédure de surveillance présente I'avantage
de permettre I'évaluation de I'ablation de la valve et la poursuite du traitement si besoin.
Cependant, il présente l'inconvénient d'étre plus colteuse et plus invasive que la répétition de
I’UCR. Plusieurs auteurs acceptent que la répétition de 'UCR a 6 semaines aprés I'ablation des
VUP est la meilleure méthode d'évaluation des résultats, un diametre urétral entre 2,5 et 3 mm a
'UCR reste un résultat acceptable en postopératoire [54]. On pourrait faire valoir qu'une
meilleure évaluation de I’ablation des VUP pourrait étre faite avec une étude urodynamique
préopératoire et postopératoire. Plusieurs études au fil des années ont trouvé un
dysfonctionnement vésical dans 75 % des cas aprés la résection endoscopique des VUP [121].
Dans une revue récente de trente-quatre études décrivant la fonction rénale, le reflux
vésicourétéral (RVU), l'incontinence, et le profil urodynamique aprés la résection endoscopique
de la valve dans 1474 patients, le dysfonctionnement urodynamique de la vessie a été observé
chez la plupart des patients (55 %) aprés le traitement de VUP [119]. Pour réaliser des études
urodynamiques chez les nourrissons, il est nécessaire d'insérer un cathéter sus-pubienne afin

d'éviter d'interférer avec la résistance de l'urétre pendant la miction [106].

Elle peut étre réalisée de maniéres différentes : soit une section endoscopique avec un

résecteur adapté, soit une fulguration valvulaire par électrodes ou par sonde de dormia [103].
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————————————————————————————————————————
Le traitement endoscopique permet, dans la majorité des cas, une amélioration de la

vidange vésicale, une amélioration anatomique et fonctionnelle de la vessie et une résolution des

reflux vésico-urétéraux dans la moitié des cas [78, 119, 124].

Selon une étude faite sur 54 cas de VUP traités dans un hopital a LONDRES entre 1988 et
2003 [51], 23 ont subi une vésicostomie et 31 cas ont subi une résection primaire de la valve.
Les patients traités par vésicostomie initiale ont présenté de bons résultats par rapport a ceux

traités par résection primaire de la valve.

% Difficultés anatomiques : [2]

v' Prépuce trés serré du nouveau-né, qu’il convient de dilater doucement a I'aide d’une
petite pince de Halstedt.Méat trés fin et urétre balanique étroit, n’admettant méme pas le
plus petit des endoscopes. Il faut pratiquer une dilatation douce de 'uretre distal a I'aide
de béniqués fins ou d’une bougie molle 6, 8 ou 10 Ch. Une petite méatotomie est parfois
nécessaire mais comporte le risque ultérieur d’une sténose cicatricielle du méat. Il est
aussi possible de laisser en place une sonde urinaire n° 6 durant 24 a 48 heures avant le

geste endoscopique.

v" Hypertrophie majeure de la lévre postérieure du col rendant le sondage difficile. Ces
difficultés expliquent les tentatives de traitement « per urethram » a I’aveugle (crochet de
Whitaker [125], sonde de Fogarty [126] et endoscopique antérograde par voie sus-

pubienne.

< Matériel utilisé : [2]

v' Cystoscope rigide (7,5 Ch décalé, 8,5 Ch ou 9 Ch) avec canal opérateur ou petit résecteur
(8,5 Ch, 9 Ch ou 10 Ch). Le calibre ne doit pas étre supérieur a 10 Ch.

v" Optique a vision directe 0° ou 5°.

-64-



Les valves de l'urétre postérieur chez I'enfant

v/ Systéme vidéo.

v' L’instrument de section peut étre :

v" froid : crochet ou petite lame courbe pour déchirer la valve;

v électrique : résecteur muni d’une mini-anse ou d’un crochet ; mais si I'urétre n’admet pas
le plus petit des résecteurs dont on dispose, il est possible d’utiliser un endoscope
opérateur dans lequel est introduite soit une fine électrode a boule (type bug-bee), soit
une sonde urétérale 3 Ch reliée au bistouri électrique et dont I'extrémité du mandrin
métallique dénudé sur quelques millimétres sert de conducteur [127]; il est essentiel de
régler soigneusement le générateur de courant de section afin d’éviter toute diffusion

responsable de sténose cicatricielle secondaire.

v de type laser (laser Nd:YAQ) utilisant une fibre a quartz de 600 um pouvant étre introduite
par un endoscope 8,5 Ch ; cette technique, encore peu disponible, aurait pour avantages

sa précision et 'absence de diffusion, réduisant le risque de sténose cicatricielle [128].

< Techniques de section de la valve :

Une anesthésie générale est réalisée. L’enfant est installé en position de lithotomie.

C’est un temps important et parfois difficile [14]. L’endoscope est introduit dans l'uretre
sous controle de la vue pour éviter toute fausse-route et la vessie doit étre bien remplie (par
exemple: Purisolet, laboratoire Fresenius-Kabi : solution tiédie a 37 °C de mannitol-sorbitol).
Une manoeuvré de Credé faite par I'aide permetle franchissement par retrait de I’endoscope

objective le classique « signe du rideau ».

« Détruire la valve :

L'essentiel est d’en rompre la rigidité. La section doit se faire a 12 h, 5 het 7 h. La
section débutante, au toit de l'urétre, la ou fusionnent les valves les plus obstructives, est
particulierement importante. La section doit étre parfaitement exsangue. Il n’est pas

indispensable de détruire toute la valve et mieux vaut laisser quelques lambeaux flottants et non
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obstructifs que de vouloir faire une destruction complete mais circulaire et source de sténose.
Bien que le col vésical apparaisse trés saillant, voire obstructif, sa résection doit étre proscrite
car elle est responsable d’incontinence secondaire et de stérilité par éjaculations rétrogrades.
Tout au plus peut-on pratiquer une section médiane postérieure trés limitée et prudente si la

levre postérieure du col apparait particulierement rigide.

v" Technique antérograde par fulguration : [127]

Elle consiste a perforer la valve par la pointe de I’électrode, puis, guidé par celle-ci, a
pousser légerement I’endoscope pour la déchirer. Ce geste est répété a 12 heures, 5 heures et 7
heures. Cette technique a I'avantage de ne pas blesser la muqueuse urétrale mais peut étre

difficile si la valve, peu rigide, fuit devant I’électrode.

v" Technique rétrograde par résection : [27]

Utilisant une lame-crochet froide ou une électrode-crochet ou une mini-anse de
résecteur, elle permet d’accrocher la face postérieure de la valve pour la détruire d’arriere en
avant. A 12 heures, pour briser la commissure antérieure, il est plus facile de pousser d’avant en
arriere le genou de I’électrode. Cette technique, la plus utilisée car la plus facile, comporte le

risque d’un accrochage trop profond, blessant la paroi urétrale.

*.

% Soins postopératoires :

Une urétrographie mictionnelle de contréle sur table n’est pas indispensable, mais
permet de vérifier immédiatement la bonne perméabilité urétrale. Elle peut étre différée de
quelques jours. Le maintien d’une sonde urétrale 6 ou 8 Ch est recommandée pendant 3 ou 4
jours chez les enfants présentant d’emblée des signes d’insuffisance rénale. Ce sondage peut
étre rendu difficile par I’hypertrophie du col. On peut alors s’aider de la mise en place sous
controle endoscopique d’un fin mandrin (type guide hydrophile de Terumot) qui sert de guide

pour la sonde urinaire.
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v Complications :

v' Fausse route :

Sont particulierement exposés I’angle bulbaire lors d’une introduction de I’endoscope a
I’aveugle, qui doit étre évitée, la muqueuse de l'urétre postérieur par une électrode accrochant
un plan trop profond, la paroi postérieure de la chambre urétrale juste sous la lévre du col qui
nécessite d’incliner fortement I’endoscope pour la franchir. En cas d’incident, il est conseillé de

laisser une sonde urétrale 4 ou 5 jours.
v Sténose :

Secondaire a une blessure de l'uréetre par un endoscope de taille inappropriée ou a une
coagulation électrique circulaire, la sténose se constitue en 2 a 3 semaines. Si elle est courte, elle

peut étre traitée par urétrotomie interne.

v' Section incompléte :

Identifiée par le controle d’urétrographie mictionnelle, elle justifie un complément de
section endoscopique, en général plus facile que I'endoscopie initiale. Il faut cependant bien
distinguer ce qui est I'image radiologique d’un reste d’obstacle et une simple disparité résiduelle

du diametre urétral.

Dans notre série un seul patient est réopéré pour la persistance de la dysurie due a une

section incompléte des valves.
v" Incontinence :

Affectant 30 % des enfants de plus de 3 ans initialement traités pour une valve de
I'urétre, I'incontinence a longtemps été rapportée a des lésions endoscopiques iatrogénes du

sphincter strié. Actuellement, on sait que cette incontinence est liée au comportement vésical
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séquellaire de I’obstacle : vessie de lutte a faible capacité fonctionnelle et devenue instable ou, a

I'inverse, vessie rétentionnelle chronique hypoactive.

> Autres techniques de résection des VUP :

Devant la miniaturisation des cystoscopes, la chirurgie a ciel ouvert est totalement
abandonnée : Mohan’s valvotome, cathéter a ballonnet de Fogarty ou Foley et technique de

VALAYER.

v Mohan’s valvotome : [129, 130]

Valvotome Mohan est un instrument efficace pour I'ablation des VUP. Il est précieux dans
le monde en développement ou les endoscopes pédiatriques ne sont pas facilement disponibles.
Il a été inventé par un Indien chirurgien pédiatre il y a environ 1,5 décennies. Il existe deux types

de diamétre : 2mm pour le nouveau-né et 3 mm pour les patients les plus agés.

La technique consiste a mettre le patient en décubitus dorsal puis on fait introduire une
sonde gastrique Ch6 ou 8 a travers l'urétre jusqu’a la vessie, on injecte du sérum physiologique,
puis on retire la sonde gastrique et on obtient une pression sus pubienne. Par la suite on
introduit le valvotome de Mohan lubrifié par 'urétre jusqu’a ce que les urines commencent a
sortir par sa fin. Le valvotome est doucement retiré lors de I'application soutenue de la pression
sus—pubienne afin d’afficher les VUP, une fois le crochet de valvotome retient les valves on le
retire. Une étude faite par S.Lkuerowo et ses collaborateurs en 2008 sur I’ablation des VUP par la
technique Mohan’s valvotome qui a montré de bon résultats a court terme mais sans

comparaison avec celle par ablation endoscopique [130].

v" Cathéter a ballonnet de Fogarty ou Foley: [129, 131, 132]

La technique consiste a introduire un cathéter Ch 6 a travers l'urétre, et on injecte du
sérum physiologique en intra vésicale, apres on gonfle le ballonnet puis on retire doucement

jusqu’au niveau des VUP ou on retire brusquement ce qui permet leur rupture sans blessure
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urétral. Cette technique de préférence doit étre faite sous controle radiologique ou

fuoroscopique [129, 132].

Cette technique a été utilisé par Sherif et Soliman mais sous controle endoscopique, et

qui a permis des bons résultats surtout chez les nouveaux-né [131].

2.4 Les agrandissements de la vessie:

Les agrandissaient de vessie avec ou sans dérivation continente.

IIs prennent une place de plus en plus importante dans le traitement des vessies de valve.
Une série de 20 VUP traitées par agrandissement entre 1984 et 1993 a démontré la place
essentielle de ces techniques en cas de vessie hypocompliante, instable et de faible capacité :
neuf vessies ont été augmentés avec de l'iléon, sept avec de I'estomac, deux avec du colon, deux
avec de l'uretére; un conduit de type Mitrofanoffa été créé chez six de ces patients. La dilatation
du haut appareil urinaire s'est améliorée dans 17 cas et restée stable dans trois cas ; 17 enfants
sont secs jour et nuit, 11 urinent spontanément sans résidu significatif, sept utilisent le
cathétérisme intermittent pour achever la vidange vésicale apres miction et deux sont

complétement dépendants du cathétérisme intermittent [133].

2.5. Traitements du RVU:

IIs sont avant tout médicaux et 'antibioprophylaxie est de rigueur. Certains auteurs [134]
ont proposé une réimplantation précoce des uretéeres chez le nourrisson, mais la majorité des
urologues pédiatres garde une attitude conservatrice a I'égard du reflux, qui disparut

spontanément dans 50 % des cas.

2.6. La circoncision:

Ce geste semble réduire le risque d'infections urinaires récidivantes chez les nourrissons

porteurs d'anomalie d'écoulement urinaire, en particulier de RVU [78].
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2.7. Traitement médical:

> Les alphabloquants:

Ces produits, telle la prazosine, visent a faciliter I'ouverture de la filiere cervico-urétrale
au moment de la miction. A la lumiére de I'expérience des urologues adultes qui les utilisent
chez les patients prostatiques, les alphabloqueurs occupent une place potentielle dans le
traitement des VUP. Cette thérapeutique est en cours d'évaluation chez les nourrissons porteurs

de VUP, mais il n'est pas encore possible d'en tirer les conclusions.

> Les anticholinergiques:

IIs permettent d'améliorer le profil urodynamique des vessies instables et ils sont

largement employés pour améliorer la continence de ces enfants [78].

> Les traitements de l'insuffisance rénale:

Le traitement conservateur de linsuffisance rénale chronique, vise a préserver les
fonctions de filtration glomérulaire, de sécrétion et de réabsorption tubulaires et les fonctions de
régulation acido-basique. Il est débuté dans le plus jeune age afin de retarder le traitement

substitutif.

Les résultats de la transplantation rénale en cas de VUP avaient une mauvaise réputation
[78], du fait de l'insuffisance vésicale qui compromet le greffon, mais les études récentes
montrent des résultats encourageants avec environ 60 % de survie du greffon a 10 ans [135]. La
situation urodynamique de la vessie de valve doit étre prise en charge avant la transplantation
pour améliorer le drainage du greffon rénal et obtenir des résultats équivalents aux autres

indications de transplantation [136].

Dans notre série 5 ont gardé une insuffisance rénale terminale suivis au service de

néphrologie pédiatrique. Aucun patient n'a été transplanté.
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VIIl. Evolution - Pronostic :

Les valves de l'uretre postérieur sont des uropathies malformatives graves qui menace le

pronostic rénal.

En dehors des situations les plus sévéres, c’est-a-dire celles associées a un anamnios

précoce, le pronostic, a moyen et a long terme apres la naissance, est difficile a établir [137].

De nos jours, et malgré un dépistage anténatal précoce, 15 a 40 % des enfants
développeront une insuffisance rénale avant I’adolescence ou d’autres types de complications

[53].

La prévalence de I'insuffisance rénale chronique chez les enfants porteurs des VUP est de
I'ordre de 30 % a 60 % [137]. Il est rétrospectivement rapporté que le développement de
I'insuffisance rénale est de I'ordre de 35,6 % de 120 enfants porteurs de valves de l'uretre

postérieur [137].

La prévalence de I'IRC chez les enfants avec des VUP pourrait étre liée a la date de
diagnostic et d'intervention [138]. Malgré une prise en charge optimale, environ un tiers des
garcons avec VUP développe une IRC au stade terminal. La fonction rénale peut étre stabilisée
pendant I'enfance, mais l'insuffisance rénale développera a I'adolescence rend la dialyse ou une
transplantation rénale nécessaire [16]. Il a précédemment été rapporté dans une étude
multicentrique de 315 enfants que le diagnostic prénatal pourrait protéger contre I'IRC chez les
enfants porteurs des VUP avec une durée moyenne de suivi de 3,6 ans [138]. Dans la cohorte
d’O. Sarhan et al [138] ils ont constaté que 35,9 % des enfants avaient au moins le stade 2 de
I'IRC, avec la méme période de suivi. Dans une étude rétrospective du méme pays, Kari et al
rapportait que 54,4 % de leur cohorte avait une baisse progressive de leur fonction rénale sur

durée moyenne de suivi de 3,2 ans [139].
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Dans la littérature, seuls Ylinen et al [140] ont comparé de maniére prospective les deux
populations de patients ayant des VUP, c’est-a-dire les patients diagnostiqués en anténatal et
apres la naissance. lls n’ont pas mis en évidence de différence sur le pronostic rénal a long

terme entre les deux populations [53].

Ansari et al ont montré que les patients qui présentaient des VUP aprés 2 ans devraient
étre traités avec prudence, car il y a un risque élevé de développer une insuffisance rénale

chronique a long terme [141].

Par contre Abbo et ses collaborateurs ont montré que les VUP de diagnostic tardif étaient

de meilleur pronostic et ceci peut étre attribué au caractére moins obstructif des valves [53].

Dans la série d’O. Abbo [53] sur 69 patients entre 1990 et 2010 a Toulouse qui étudie
I'impact de I’age du diagnostic des VUP sur le devenir rénal, elle a montré que les VUP de
diagnostic anténatal ont eu une gravité supérieure quant au devenir a terme de la fonction

rénale. Néanmoins, les valves de diagnostic tardif ne doivent pas étre négligées.

Sarhan et ses collaborateurs ont montré que les VUP diagnostiquées en période néonatale

ont de bons résultats a long terme [142].

L’imagerie seule ne peut suffire dans la mesure ou le pronostic repose sur la

détermination de la fonction rénale prénatale et surtout sur son évolution postnatale [137].

Les éléments d’imagerie habituellement utilisés sont : la quantité de liquide amniotique,

I’aspect du parenchyme rénal et I'importance de la dilatation pyélocalicielle [137].

Pour les malades arrivés au stade de I’hémodialyse, le seul espoir reste la transplantation.

1% des enfants en attente de greffe rénale sont porteurs de VUP [9].

Le pronostic des garcons avec VUP dépend de I'état des reins et de la vessie au moment
du diagnostic et les méthodes de gestion de la vessie que I'enfant grandit [143]. Une grande

majorité des patients qui ont développé l'insuffisance rénale en phase terminale avait des
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troubles de la miction [16]. Les chercheurs ont noté les différents variables qui peuvent avoir une
valeur prédictive ou étre responsable de l'insuffisance rénale a long terme chez les patients avec
VUP. la détection prénatale de l'obstruction de l'urétre postérieur ou avant 24&me semaine de
gestation pourrait prévoir un mauvais résultat. Le dysfonctionnement vésical que certains de ces
patients avait développé sera décisif dans le développement de leur insuffisance rénale [16],
mais d'autres facteurs sont impliqués dans l'aggravation du pronostic chez ces garcons
comprennent lI'dge au diagnostic, la dysplasie rénale, la fonction rénale avant et aprés la
résection des valves, le reflux vésicourétéral, l'infection urinaire a répétition, la protéinurie,
hypertension artérielle, et le traitement initial [16, 144]. Le niveau de la créatinine sérique a 1 an
a une valeur prédictive supérieure a la créatininémie au moment du diagnostic [16, 144]. En
effet, les niveaux de créatinine sérique a 1 an sont fortement corrélés avec le résultat final des
patients. Un niveau de créatinine sérique inférieure a 8 mg / L a 1 an est associée a une fonction
rénale normale [16]. Des études récentes [16, 144] ont montré qu'il existe une relation
pronostique claire entre les niveaux de la créatinine sérique a 4 -5 jours apres le cathétérisme
vésical et la fonction rénale. Le taux de filtration glomérulaire a 1 an est également fortement

corrélé avec la fonction rénale finale. Les patients

Dans les années 1970 a 1980, le pronostic des VUP était sombre et dans les séries

anciennes, I’IRC touchait a moyen terme plus de 50% des enfants concernés.

A partir des années 1990, la prévalence de I'IRC a diminué significativement.

En 2008, a I’hopital ROBERT DEBRE (PARIS), ce sont 17% des enfants qui ont développé

une IRC (avec 9% d’IRT) [142].

En outre, une étude en Inde a indiqué que 33 % des enfants porteurs de VUP avait un DFG
<60 ml / min / 1,73 m2 a 5 ans de suivi. Dans la cohorte d’0O. Sarhan la fonction rénale anormale
était un prédicteur important pour une diminution de 25-hydroxyvitamine D et du taux sérique

élevé de PTH. Menon et al. rapportait que 77 % des enfants atteints d'IRC avait insuffisance ou
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carence en vitamine D (25-hydroxyvitamine D <30 ng/ml). Seeherunvong et al. rapportait que
60 % de leurs enfants atteints d'IRC ont eu un faible taux de vitamine D et 28 % d'entre eux

avaient des niveaux de 25-hydroxyvitamine D <20 ng/ml [138].

Les enfants atteints de I'IRC plus avancé étaient plus susceptibles d'avoir une carence en
vitamine D par rapport a ceux qui ont une IRC a la naissance, et ils affichent un taux

d’hyperparathyroidie plus important.

Dans une série de Matthew S. Fine et al [145] sur 418 patients ayant une transplantation
rénale dont 59 sont porteurs des VUP. L’objectif de cette étude est de préciser I'impact des
approches chirurgicales des VUP sur la survie du greffon rénale. Cette étude n’a pas montré de
différences significatives de taux de rejet du greffe entre les enfants transplantés avec ou sans

VUP et aussi la modalité du traitement des VUP sur la survie du greffon rénal.

Dans étude de Jenni Jalkanen et al [146] sur 108 patients ayant subi une intervention
chirurgicale dans leurs enfance pour VUP pour étudier [I'impact sur la qualité de vie de ces

patients a I’age adulte, n’a pas montré de différence significative avec la population générale.

Pour la fertilité a long terme Il y a trés peu d'études publiées qui traitent des questions de
la fonction sexuelle et de la fertilité chez les patients VUP, et il a été soupconné que la fécondité

pourrait étre compromise dans cette population [147].

Différents facteurs peuvent contribuer a la perte de valeur de la fertilité chez les jeunes
adultes traités pour VUP dans l'enfance. Chez ces patients, l'uretre postérieur peut continuer a
étre dilaté et le col de la vessie peut continuer a étre ouverte malgré une ablation réussie des
valves, et il pourrait en résulter des troubles de I'éjaculation avec une éjaculation rétrograde.
L'urétre dilaté pourrait étre incapable de générer suffisamment de pression pour expulser le
sperme dans l'urétre pénien, ce qui entraine une propulsion inefficaces de sperme vers I'avant
(lente éjaculation) [147]. Woodhouse et al rapporte que pres de 50 % de leurs patients avaient

une éjaculation lente ou sec, mais il y avait pas de différences dans le volume d'éjaculat ou de
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concentration de sperme dans les urines entre ceux avec une lente et ceux qui une éjaculation
normale. Ceci suggere que ces jeunes adultes ne sont pas l|'expérience de ['éjaculation
rétrograde significative des quantités de sperme [147]. Dans l'étude de Puri et al, tous les
patients avaient un sperme avec une mobilité élevée (70 %-95 %) et deux patients avaient un
nombre total de moins de 40 millions [147]. I'érection et I'orgasme ont été signalés comme
normales chez la plupart des patients ayant VUP. Dans une série de P. Lopez Pereira et al réalisée
sur 47 patients traité pour VUP dans le but de préciser le retentissement des VUP sur la fertilité a
I’age adulte. Cette étude n’a pas montré de grandes différences avec la population générale,
ainsi que le compte et la mobilité des spermatozoides était compatible pour la paternité pour les

futurs parents.
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Les VUP constituent une uropathie malformative réalisant I’obstacle sous vésical le plus

fréquent et la cause la plus importante d’obstruction du bas appareil urinaire du garcon.

La gravité de cette uropathie malformative réside dans [I'importance de son
retentissement sur le haut appareil urinaire avec un risque important d’insuffisance rénale
terminale (25 a 40 % des cas), et 1 % des enfants en attente de greffe rénale sont porteurs de

VUP.

Le diagnostic anténatal est possible dans plus de quatre cas sur cing et elle a modifié les
données évolutives de cette entité dans la mesure ou les formes les plus graves aboutissent

souvent a une interruption médicale de grossesse (IMG).

Les tableaux cliniques réalisés sont trés variables, mais le plus souvent typique.

Il faut également reconnaitre certaines manifestations inhabituelles, en particulier

ascitiques et respiratoires, et entreprendre les explorations radiologiques et endoscopiques.

Les explorations radiologiques sont représentées essentiellement par le couple

échographie et ’'UCG mettant en évidence des signes directs et indirects des valves.

Le traitement actuel de la valve vise a traiter la valve et a soulager le haut appareil
urinaire et protéger les reins dans le but de prévenir les séquelles rénales irréversibles et la

défaillance rénale.

Dans notre service par manque de matériel miniaturisé adapté a l'urétre des Nouveau-
nés, la résection primaire de la valve est différée. Toutefois, ces patients bénéficient d’une
dérivation urinaire temporaire en attente de I’ablation tardive de la valve. La vésicostomie
temporaire reste un traitement d’urgence en cas de sepsis et d’insuffisance rénale pour soulager

les reins de I’hyperpression et donc améliorer la fonction rénale.
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Résumé

Introduction: Les valves de l'uretre postérieur (VUP) constituent I'obstacle congénital sous
vésical le plus fréquent et le plus grave du garcon. L’objectif de notre étude est de préciser les
particularités épidémiologiques, cliniques, biologiques, radiologiques, thérapeutiques et
évolutives des VUP afin de proposer un protocole de prise en charge adapté a notre contexte.

Patients et méthodes: C’est une étude rétrospective sur 6 ans (d'Octobre 2008 a avril 2015),

incluant 38 enfants pris en charge au service de chirurgie pédiatrique « B », a I’hopital Mere-

enfant, C.H.U Mohammed VI de Marrakech pour VUP. Résultats et discussion: Le diagnostic des

VUP a été évoqué en anténatal chez 4 patients (10,61 %), un taux plus faible par rapport aux
pays développés chez qui le diagnostic est le plus souvent anténatal. Apres la naissance, celui-ci
a été posé devant des signes d’ordre urinaires dominés par la dysurie et la miction goutte a
goutte surtout chez le nourrisson, ou extra urinaires surtout la fievre et la masse et douleurs
abdominales. L’urétrocystographie a montré la dilatation de la chambre postérieure de I'urétre
dans 82,75 % des cas. L'échographie post natale a objectivé des anomalies dans 36 cas. La
fonction rénale était perturbée chez 27 patients au moment de la prise en charge et 13 d’entre
eux avaient une insuffisance rénale terminale. L’urétroscopie, pratiquée chez 35 malades a mis
en évidence des VUP dans tous les cas avec 30 valves de type | et 5 cas de type Ill. 30 patients
ont bénéficié d’un traitement d’attente (25 vésicostomisés), 7 résections endoscopiques
primaires des valves. L'évolution clinique était favorable chez 94.28 %, 5 patients ont gardé une
insuffisance rénale terminale suivis au service de néphrologie. La gravité de cette uropathie
malformative réside dans le risque important d’insuffisance rénale terminale (25 a 40 % des cas),
et 1 % des enfants en attente de greffe rénale sont porteurs de VUP. En conclusion, les VUP est
une uropathie grave, son pronostic dépend de la précocité diagnostique et thérapeutique.

Mots clés : Uropathie malformative - valves de I'uretre postérieur - insuffisance rénale -

endoscopie.
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Abstract

Introduction: The posterior urethral valves (PUV) are a common and serious obstacle under the
bladder in males. The aim of our study is to analyze the epidemiological, clinical, biological,
radiological, therapeutic and evolutionary of PUV to provide a management protocol. This is a
retrospective study (from august 2008 to April 2015). We report 38 cases hospitalized in the
pediatric surgery (B) department, Mohammed VI University Hospital Center, Marrakech. Results
and discussion: 4 cases of PUV (10.61 %) were prenatally diagnosed. After birth, PUV was
presented after urinary symptoms: dysuria, urination drip especially in infants, or extra urinary
symptoms, especially fever and abdominal mass and pain. The age at diagnosis was from 1 day
to 12 years (The mean of age was 3 years and 1 month). 63.15% of patients were younger than 2
years. The voiding-cysto-urethrography showed dilation of the posterior chamber of the urethra
in 82.75% of cases. The post natal ultrasonography revealed abnormalities in 36 cases. Renal
function was impaired in 27 patients during the treatment and 13 of them had end stage renal
disease. The urethroscopy performed in 35 patients showed the PUV in all cases: 30 valves type |
and 5 cases type lll. 30 patients had a urinary diversion (25 vesicostomy), 7 primary ablation
endoscopic for VUP. Clinical evolution was favorable at 94.28 %. The severity of this
malformation uropathy is a risk of end stage renal disease (25 to 40 % of cases), and 1% of
children waiting for kidney transplantation had PUV. In conclusion: the PUV is a serious uropathy;

their prognosis depends on early diagnosis and treatment.

Key words: Uropathy malformation - Posterior urethral valves - Renal failure - Endoscopy.
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Fiche d’exploitation

Observation N° : ...... N° du dossier: .....................
Nom @ ..o, Prénom : .......ccevvviiiennnnns
Diagnostic anténatal : Oui : Non :

Origine : Rurale : Urbaine :

Consanguinité : Non : Imprécis : Oui : 1ér degré 2¢me degré
Antécédent familial d’uropathie malformative : Oui : Non :

Age des premiers symptémes :

Premier mois : De 1 mois a 2 ans :

De 2 a4 ans: Plus de 4 ans :

Délai de consultation : ............

Age de diagnostic: .............

Signes cliniques :

Signes urinaires :

Dysurie : Brulures mictionnelles :
Rétention aigue d’urines : Pyurie :

Hématurie : Miction goutte a goutte :
Globe vésical : Pollakiurie :

Enurésie : Incontinence urinaire :
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Signes non urinaires :

Fievre : Déshydratation aigue :
Diarrhée : Masse abdominale :
Douleurs pelviennes : HTA :

Ascite : DRN :

Douleurs abdominales :

Autres malformations associées :

Biologie :
Urée : Créatininémie : Clairance de la créatinine :
ECBU : Stérile : Infecté : Germe(s) :
lonogramme sanguin : NA+ : K+ : Caz+:
NFS : HG : GB: PNN :
Imagerie :

Echographie abdominale :
Dilatation des cavités pyélocalicielles : Unilatérale : Bilatérale :
Néphromégalie : Oui : Non :
Indice cortical : respecté : légérement diminué : Diminué :
Distension vésicale : Oui : Non :
Hypertrophie de la paroi vésicale :  Oui : Non :

Urétrocystographie :
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Etat de la vessie :  Vessie de lutte : Vessie diverticulaire :

Chambre postérieure : Oui : Non :
Image de la valve :  Oui: Non :

Etat de 'uretre antérieur : Dilaté : Normal :
RVU : Unilatéral : Bilatéral : Stade : Gauche : Droite :

Urographie intraveineuse :

Urétérohydronéphrose : Unilatérale : Bilatérale :
Retard de sécrétion : Oui : Non : Imprécis :
Résidus mictionnel : Oui : Non :
Vessie de lutte : Oui : Non :

Scintigraphie rénale au DSMA :

Cicatrice rénale :

Reins fonctionnels :

Bilan malformatif :

Traitement :

Age du Ter geste (traitement d’attente) :

Age de résection de la valve :

Age de traitement des complications (s’elles existent) :

Traitement médical :

Traitement antibiotique : Non : Oui :
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1¢re intention : Molécule :

2¢me intension : Molécule :

Traitement antipyrétique : Non :

Cystostomie :

Vésicostomie :

Urétérostomie :

Cure de la valve :

Type de la valve : Type | :

Localisation : Mentanale :

Laminage par sonde a demeure :

Evolution :

Clinique :

Biologique :

Endoscopique :

Radiologique :

Echographie :

UCG :

Posologie :

Posologie :

Traitement chirurgical :

Endoscopique :
Type Il :

Sus-mentanale :
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Durée :

Durée :

Oui :

Type Ill :

Sous mentanale :
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