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LISTE DES ABREVIATIONS

MUG : Malformation Uro-Génitale

HALD: Hoépital Aristide Le Dantec

AMH: Anti-Mullarian Hormon

FSH: Follicle Stimulating Hormone

LH : Luteinizing Hormone

VESI : Voies Excrétrices Supérieures Intra- rénales
OGE : Organes Génitaux Externes

OGI : Organes Génitaux Internes

DHT : DiHydroTestostérone

UCR : Urétro-Cystographie Rétrograde

UROTDM + UIV : Uro-TomoDensitoMétrie + clichés d’Urographie Intra-

Veineuse

DMSA : 99mTc-DiMercaptoSuccinic Acide
DTPA : Diéthylene Triamine Penta Acétique
RVU : Reflux Vésico-Urétéral

SJPU : Syndrome de Jonction Pyélo-urétérale
PCPV : Pathologies du Canal Péritonéo-Vaginal
HO : Hernie Ombilicale

CPN : consultation prénatale

ESPU : European Society for Paediatric Urology
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1.INTRODUCTION

Les malformations uro-génitales sont 'ensemble des anomalies affectant
I'appareil uro-génital de 'hnomme. Elles sont souvent d'origine congénitale.
Elles figurent parmi les malformations les plus fréquentes de I'enfant (3°

rang) surtout de sexe masculin (80%) [1, 2].

Ainsi la nature et la gravité de ces malformations sont variables allant de

simples vices de forme ou de position a des anomalies complexes.

Les circonstances de découverte chez lI'enfant sont diverses. Elles
peuvent étre découverte de facon fortuite au cours d'un examen
d'imagerie ou lors de signes d’appel urinaire avec parfois une altération

de la fonction rénale.

Leur diagnostic et leur prise en charge ont été reccemment modifiés par les
progrés du diagnostic anténatal et par le développement de nouvelles
techniques d’imagerie chez l'enfant. Ces pathologies nécessitent une
évaluation compléte de leur retentissement fonctionnel, vital et
psychologique et un diagnostic précoce permettant une prise en charge

optimale et un meilleur pronostic.

Il n'existe que trés peu d’études sur les malformations uro-génitales dans
nos pays malgré leur fréquence. Nous nous proposons d’évaluer ces
malformations uro-génitales chez I'enfant dans le service d'urologie de
I'HALD.
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Pour ce faire nous étudierons :

e Leurs aspects épidémiologiques : age, sexe, le type et la fréquence
des malformations, leur incidence
e leurs facteurs pronostiques: morbidité et mortalité des

malformations uro-génitales et leur suivi.
Nous adopterons le plan suivant comprenant :

e Des rappels embryologiques, anatomiques, diagnostiques et
thérapeutiques des MUG
¢ Notre méthodologie et nos résultats

¢ Ainsi qu'une discussion et des recommandations
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2. GENERALITES
2.1.  RAPPELS EMBRYOLOGIQUES ,7,4:

L’embryologie de I'appareil uro-génital se constitue a partir de 3 ébauches
meésoblastiques et de la portion ventrale du cloaque primitif (sinus uro-
geénital). Sa formation est régie par un processus complexe impliquant des
mécanismes génétiques, enzymatiques et des différenciations cellulaires
et tissulaires. Tous ces mécanismes sont sous le contrdle d’une régulation

hormonale a des périodes critiques et a des concentrations adéquates.

2.1.1. PRONEPHROS
Il correspond a des cellules différenciées non fonctionnelles. Il se localise
au niveau de la région cervicale et apparait a la 3° semaine de vie pour

disparaitre a la 4° semaine.

2.1.2. MESONEPHROS
C’est un amas de cellules métamérisées, localisées au niveau dorsal et
lombaire haut et qui se différencient a partir de la 4° semaine pour donner

le canal mésonéphrique.

Le canal mésonéphrique progresse vers le cloaque avec lequel il fusionne

tout en se canalisant pour former le canal de Wolff.

A partir de la 5° semaine il y'a une involution du segment caudal et une
persistance des tubes mésonéphriques qui seront inclus dans I'ébauche

gonadique.
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2.1.3. METANEPHROS
Il s’agit du blastétme métanéphrogéne qui donnera le rein définitif. Il se
différencie a partir du 30° jour pour donner le bourgeon urétéral a 'origine
des voies intra et extra-rénales. Le rein définitif est d ‘abord pelvien puis
devient lombaire et se coiffe de la surrénale a la fin du 3° mois de vie intra-

utérine (Figure 1).

Cranial

T—» Postérieur

Figure 1 : embryologie de I'appareil uro-génital
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2.14. BAS APPAREIL URINAIRE ET OGE

2.1.4.1. Chez!’lhomme

Au début de I'embryogenése I'ébauche gonadique est indifférenciée.
Chez I'homme la différenciation se faisant sous l'influence de facteurs
geénétiques (géne SRY +++) ala 7° semaine. Il se forme ainsi des cordons
sexuels ou proliferent les cellules de Sertoli qui vont sécréter 'hormone

antimullérienne (AMH) entrainant la régression du canal de Muller.

Sous la stimulation de la LH, les cellules de Leydig vont proliférer et se
multiplier pour sécréter la testostérone qui va favoriser le développement
de I'épididyme, des vésicules séminales et des canaux déférents a partir

des canaux de Wolff.

Parallélement sur les faces latérales du sinus uro-génital se développent
des plis urétraux attachés a des bourrelets génitaux et labio-scrotaux. Ce
sinus se rallonge a partir de la 8% semaine pour donner le pénis ainsi que
la gouttiére urétrale. Les plis de cette gouttiére vont fusionner pour donner
le canal urétral pénien sauf I'extrémité balanique qui se forme aprés le 4°

mois. Le scrotum sera formé a partir des bourrelets génitaux (Figure 2 B).

Ainsi donc l'urétre antérieur ou pénien se développe étroitement avec les
OGE. Tandis que la vessie et l'urétre postérieur ainsi que I'uretre féminin

proviennent du sinus uro-génital.

La descente testiculaire s’amorce a partir du 6° mois pour atteindre la

position scrotale a la naissance.

La sécrétion continue d’androgéne chez lindividu male induit une
masculinisation du cerveau et de la fonction hypothalamique a la

naissance par une sécretion continue de LH et de FSH.
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2.1.4.2. Chez la femme

Chez la femme la différenciation est plus tardive en I'absence du géne
SRY et se fait vers la 8° semaine. L'ovaire ainsi formé se caractérise par
une régression de la meédullaire et une persistance des cordons sexuels
corticaux qui vont donner des follicules primordiaux entourant les

ovocytes.

En I'absence de I'AMH, les canaux de Muller évoluent pour donner
naissance aux trompes utérines, a l'utérus et a la partie supérieure du

vagin (%a).

Le sinus uro-génital va évoluer pour donner la partie inférieure du vagin
(Ya), 'uretre, le vestibule du vagin et les glandes urétrales, para-urétrales

et vestibulaires (Figure 2 C).
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FIGURE 2 : DIFFERENCIATION DES ORGANES GENITAUX EXTERNES

2.2.  RAPPELS ANATOMIQUES [ s 6]
2.2.1. ANATOMIE DU REIN [4, 5]

Les reins sont deux organes quelque peu aplatis situés dans la région
lombaire en rétro-péritoine et de part et d’autre de la colonne vertébrale.
Le rein a une forme de haricot dont le hile regarde en dedans. Son grand

axe est plus ou moins oblique en bas et en dehors.



MALFORMATIONS URO-GENITALES : ASPECTS EPIDEMIOLOGIQUES ET PRONOSTIQUES

De couleur rouge sombre et de consistance ferme il présente :

- Deux bords : un bord externe convexe et un bord interne concave
au niveau du hile correspondant au sinus rénal ou émergent le
pédicule rénal et les voies excrétrices

- Deux péles supérieur et inférieur

- Deux faces antéro-externe et postéro-interne ainsi qu'une surface

lisse

Les dimensions du rein varient en fonction de I'age et atteignent leur taille
définitive a la puberté. Chez le nouveau-né le rein mesure 4cm de long,
2.7cm de large et 2.1cm d’épaisseur. Chez I'adulte il mesure entre 10-
12cm de long, 5-6cm de large et 2.5 a 3cm d’épaisseur. Leur poids varie
entre 130 et 140qr.

Le parenchyme rénal est constitué d’'une capsule, d’'une corticale, d’'une

médullaire et d’'un sinus rénal (Figure 3).
Les reins sont vascularisés par :

- L’artére rénale et ses collatérales naissant a la face antérolatérale
de l'aorte. Elle est plus longue a droite mesurant 4-5cm (gauche =3-
4cm) et passe en arriére de la veine rénale

- Les veines rénales droite et gauche se jetant dans la veine cave
inférieure

- Les lymphatiques parenchymateux, médullaires et corticaux
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Haut

T—» Gauche

FIGURE 3 : ANATOMIE DU REIN

p. 15
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2.2.2. ANATOMIE MORPHOLOGIQUE DE LA VOIE
EXCRETRICE SUPERIEURE INTRA RENALE (VESI)

La VESI est située dans le sinus. Elle est constituée dans sa partie initiale

des calices mineurs qui recueillent les urines produites au niveau des

papilles rénales. Les calices majeurs qui leur font suite confluent pour

donner le pyélon ou pelvis rénal (bassinet) qui est la cavité excrétrice

centrale.

La VESI est constituée du pelvis rénal, des calices mineurs et majeurs
(Figure 4).

Le pelvis rénal : il est de forme prismatique, aplati d’avant en arriére
et comprend deux faces et deux bords. Son sommet est inférieur et
correspond a la jonction pyélo-urétérale. Sa base recoit les calices
majeurs. Selon le nombre de calices gu’il regoit sa morphologie est
différente. Dans les cas les plus fréquents il regoit deux calices
majeurs on parle de pyélon bifide. Lorsqu’il recoit 3 calices majeurs
on parle de pelvis rénal pyélique. Dans des cas plus rares, il recoit

directement les calices mineurs et prend une forme globuleuse.

Les calices : les calices majeurs sont formés par la confluence de 2-
4 calices mineurs. De longueur et de largeur variables ils confluent
tous vers le pelvis rénal. Les calices mineurs quant a eux sont de
petite taille 1-2cm et varient entre 8-12 ; pouvant étre simples ou

COMpPOSES.
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Haut

T—» Gauche

A : Calices mineurs antérieurs C : Calices composés aux pbles

P : Calices mineurs postérieurs

FIGURE 4 : ANATOMIE DES VOIES EXCRETRICES SUPERIEURES

2.2.3. ANATOMIE DE L'URETERE 3]
C’est un canal musculo-membraneux allant du pelvis rénal a la vessie. Il
est rétro- et sous-péritonéal et comprend 4 segments: une portion
lombaire, une portion iliaque, une portion pelvienne et une portion intra-

veésicale.

Il existe trois rétrécissements urétérales physiologiques : au niveau de la
jonction pyélo-urétérale, au croisement avec les vaisseaux iliaques et au

niveau de la portion intra-murale vésicale.
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L’uretére mesure en moyenne 25-35cm de long et un diamétre variable

selon I'age (6 a 14mm) (Figure 5).

FIGURE 5 : ANATOMIE DE L'URETERE

p. 18
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Les rapports de I'uretére different selon le segment concerné.

L’uretére lombaire répond :
- En arriére au fascia iliaca, au psoas et aux 3°-5° apophyses
vertébrales
- Endedans a droite a la veine cave inférieure et a gauche a l'aorte
- Enavant par le péritoine pariétal au 2° duodénum, au mésocolon
droit et au coeco-appendice a droite; et a gauche au 4°
duodénum, au méso-colon gauche et a I'angle colique gauche.
Selon la loi de Luschka, l'uretére iliaque croise a droite les
vaisseaux iliaques externes et a gauche les vaisseaux iliaques
primitifs au niveau du détroit supérieur. Il contracte des rapports
étroits avec le coeco-appendice a droite et le sigmoide a gauche
L’'uretere pelvien quant a lui contracte des rapports différents selon
le sexe. Chez la femme il croise la loge ovarienne en arriere et dans
sa portion vésicale passe en dehors de I'isthme utérin et en avant
de l'artere utérine. Chez 'lhomme les rapports se font en dedans
avec la face latérale du rectum et du plexus hypogastrique et en
dehors avec les vésicules séminales.
L’uretére intra-vésical a un trajet oblique d’arriere en avant et de
dehors en dedans. Sa longueur varie avec I'age et il s’ouvre dans
la vessie par des méats urétéraux distant de 2cm constituant le

trigone vésical.

L’'uretére est constitué histologiqguement de 3 couches de dehors en

dedans. Il s’agit de I'adventice qui est un tissu fibroblastique ou cheminent

les vaisseaux et les fibres nerveuses ; de la musculeuse qui est un tissu

musculaire lisse au sein d’un tissu conjonctif et d'une muqueuse de type

urothélium pseudostratifié.
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L’'uretére est vascularisé par l'artere rénale ainsi que l'artére génitale
interne et l'artére iliaque primitive (Figure 6). Les veines tributaires se

jettent dans la veine gonadique.

Les lymphatiques quant a eux se jettent dans les ganglions latéro-
aortiques et les ganglions iliaques. L'innervation de l'uretére provient du

plexus rénal, spermatique et pelvien.

Cranial

Latéral gauche

Artére pyélique supérieure
2 Branche de l'artére gonadique
Artére pyélique inférieure

Branche de l'artére iliaque

commune

Branche de l'artére iliaque
interne

Artére vésicale supérieure
Branche de l'artére utérine

8 Branche de I'artére rectale movenne
Branche de l'artére vaginale

Branche de l'artére vésicale

inférieure

FIGURE 6 : VASCULARISATION DE L'URETERE : PEDICULE URETERAL SUPERIEUR
(1 ET 2) ; PEDICULE URETERAL MOYEN (3-5) ; PEDICULE URETERAL INFERIEUR
(6-10).

p. 20
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2.2.4. ANATOMIE DE LA VESSIE [¢]
La vessie est un organe sous péritonéal situé dans le pelvis antérieur.
C’est un réservoir musculo-membraneux ou s’accumulent les urines dans
I'intervalle des mictions. Lorsqu’elle est vide elle est en situation pelvienne

tandis que si elle est remplie elle est abdomino-pelvienne.

Elle répond en avant a la symphyse pubienne et au pubis par
I'intermédiaire du Retzius. En arriére elle répond au rectum et au cul de
sac de Douglas chez ’'homme. Alors que chez la femme la vessie répond

a l'utérus et au vagin en arriere.

La vessie est limitée en haut par le péritoine et les organes intra-
péritonéaux et en bas par la prostate et les vésicules séminales chez
'homme et la face antérieure du vagin chez la femme. Latéralement la

vessie est en rapport avec les releveurs de I'anus et 'obturateur interne.

Les dimensions vésicales sont variables selon 'état de réplétion. Sa
capacité normale est de 300 a 350ml chez I'enfant de plus de 8 ans. Sa

capacité maximale est de 1 a 2L lorsqu’elle est distendue.

De forme ovoide la vessie a 3 faces : une postérieure et deux latérales ;

elle a aussi un déme et une base immobile.

La vessie a trois orifices qui délimitent le trigone de Lieutaud : il s’agit des

deux orifices urétéraux et de I'orifice urétral.

La paroi vésicale est constituée de 3 tuniques: un adventice, une

musculeuse ou détrusor et une muqueuse.

La vascularisation de la vessie est assurée par 'artére vésicale antérieure

et I'artere vésicale supérieure branche de I'artere honteuse interne.
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Il existe un important réseau veineux superficiel qui se regroupe en trois
pédicules : un pédicule antérieur qui se déverse dans le Plexus de
Santorini, un pédicule latéral qui gagne les veines iliaques internes par le
plexus veineux veésico-prostatique et un pédicule postérieur qui rejoint les
veines iliaques internes par l'intermédiaire des veines séminales et

déférentielles chez ’homme et les veines vésico-utérines chez la femme.

Les vaisseaux Ilymphatiques destinés a la vessie se drainent

principalement vers les ganglions iliaques externes.

2.2.5. ANATOMIE DE L'URETRE
2.2.5.1. Chez 'homme

L’urétre mesure 17cm de long et s’étend du col vésical jusqu’au méat
urétral. On lui décrit une portion postérieure fixe faite de deux parties
(urétre prostatique et uretre membraneux) et une portion antérieure mobile

(urétre spongieux).
2.2.5.2. Chez la femme

L’uretre chez la femme est court et rectiligne mesurant 3 a 4cm.
Il comprend une partie pelvienne, et une partie périnéale.

L’innervation de l'uretre est double, végétative pour les muscles lisses et

somatique pour le sphincter strié.
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2.2.6. ORGANES GENITAUX
2.2.6.1. Chez la femme

Le tractus génital féminin présente des variations morphologiques et

cycliques selon la puberté et la ménopause (Figure 7). Il est constitué de:

- Deux trompes utérines qui sont des conduits musculo-membraneux
longs de 12cm et constitués de 4 portions : le pavillon, 'ampoule,
I'isthme et le segment intra-mural. Elles permettent la migration et la
survie de I'ovocyte jusqu’a sa fécondation au niveau de I'utérus

- L’utérus qui est un organe musculaire creux long de 7cm légérement
aplati d’avant en arriére et qui est composé de deux portions : le
corps et I'isthme en continuité avec le col

- Le vagin qui est un conduit musculo-membraneux faisant suite au
col utérin

- La vulve qui comprend le vestibule, les petites levres, les grandes

levres et le clitoris.
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Haut

FIGURE 7 : APPAREIL URO-GENITAL FEMININ

2.2.6.2. Chez 'homme

L’appareil génital masculin est composé (Figure 8) :

La verge qui est 'organe de la miction et de la copulation ; une
double fonction assurée grace aux corps caverneux et a l'urétre. La
verge se situe au-dessus des bourses a la partie antérieure du
périnée en avant de la symphyse pubienne. Sa forme et sa direction

varient selon I'état de flaccidité ou de rigidité.

Les mensurations en moyenne sont de 10cm de long pour 5cm de
diamétre. La peau pénienne est fine et élastique Les corps
caverneux sont recouverts par les muscles ischio-caverneux sur leur

1/3 proximal et enveloppées de I'albuginée.

Postérieur
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Les corps caverneux et le corps spongieux entourant l'uretre sont
recouverts du fascia de Buck en dessous du fascia superficiel fait de

tissu conjonctif lache.

Des testicules ayant une double fonction exocrine et endocrine. lls
sont contenus dans le scrotum qui est constitué de 7 couches qui
sont en continuité avec les difféerentes couches de la paroi
abdominale. Ce sont des glandes ovoides, lisses, de consistance
ferme et de couleur nacrée. Leur poids est en moyenne de 20
grammes et leurs dimensions sont de 4,5 cm de long, 3 cm de large
et 2,5 cm d’épaisseur. lIs sont de grand axe oblique en bas et en
arriére et comprennent deux faces, deux bords postéro-supérieur et
antéro-inférieur et deux péles, antéro-supérieur surmonté par la téte

de I'épididyme et postéro-inférieur ou s’attache le ligament scrotal.

Le testicule est constitué de deux parties I'albuginé et le tissu propre
qui est a la fois excréteur et sécréteur comprenant les lobules
testiculaires, les cellules interstitielles de Leydig et les canaux

excréteurs.

Des épididymes qui sont intiment liées aux testicules. Ce sont des
organes coiffant les testicules a la maniére d’'un « cimier de casque
». lls pésent 3 a 4gr pour une longueur de 5 cm, une largeur de 12
mm et une épaisseur de 5mm. lls comprennent une téte arrondie,
un corps prismatique triangulaire et une queue aplatie de haut en

bas se prolongeant par le canal déférent

Le canal déférent qui est un cordon blanc mesurant 3 cm et
présentant une portion épididymo-testiculaire oblique en haut et en
avant et une portion funiculaire remontant verticalement dans le

cordon spermatique.



MALFORMATIONS URO-GENITALES : ASPECTS EPIDEMIOLOGIQUES ET PRONOSTIQUES

- Le cordon spermatique qui est une portion pédiculée supérieure du
scrotum correspondant a 'ensemble des éléments issus ou destinés
au testicule. Les éléments qui le constituent sont regroupés en deux
loges séparées par le ligament de Cloquet : une loge antérieure qui
contient l'artére spermatique et le plexus veineux pampiniforme et
une loge postérieure contenant le canal déférent et son nerf, I'artére

déférentielle et le plexus veineux postérieur.

- Des glandes annexes : les vésicules séminales, la prostate et la

glande de Cowper

La vascularisation de la verge est assurée par les branches terminales
des artéres pudendales et les artéres péniennes comprenant les artéres
dorsales, caverneuse et bulbaire. Le retour veineux est assuré par les
veines dorsales superficielles et les veines profondes cheminant au
niveau du fascia de Buck. Le réseau lymphatique pénien est constitué par
les ganglions inguinaux superficiels et profonds qui se jettent dans les

ganglions pelviens puis iliaques primitifs.

La vascularisation du testicule et de I'épididyme est assurée par 3 arteres :
I'artére spermatique qui nait de la face antéro-latérale de l'aorte, l'artére
déférentielle qui est une branche de I'artére vésico-déférentielle et I'artére
funiculaire qui est une branche de l'artére épigastrique. Les veines
s’organisent en un groupe postérieur qui se jette dans la veine
épigastrique et un groupe antérieur qui se jette a droite dans la veine cave

et a gauche dans la veine rénale.

Les vaisseaux lymphatiques se drainent par des collecteurs qui suivent
les vaisseaux spermatiques. Aprés un relais dans les ganglions iliaques

externes, ils montent au niveau lombaire et aorto-cave.
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L’innervation du testicule et de I'épididyme provient du plexus testiculaire

qui dérive du ganglion aorto-rénal et du plexus inter-mésentérique.
Haut

L» Postérieur

FIGURE 8 : APPAREIL GENITO-URINAIRE DE L'HOMME

2.3. CLASSIFICATION DES MALFORMATIONS UROGENITALES
Les malformations uro-génitales sont des anomalies variées de 'appareil
uro-génital. Elles peuvent siéger a tous les niveaux et dépendent du

moment d’apparition du trouble de 'embryogenése. On peut distinguer :

e Des anomalies du haut appareil urinaire
e Des anomalies du bas appareil urinaire

¢ Des malformations des voies génitales et des ambiguités sexuelles
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2.3.1. ANOMALIES DU HAUT APPAREIL URINAIRE [7, 5, 9]
2.3.1.1. ANOMALIE DU REIN
2.3.1.1.1. ANOMALIES MORPHOLOGIQUES

a. Anomalies du nombre

e L'agénésie rénale

Il s’agit de I'absence de toute ébauche parenchymateuse. Il n'existe pas
d'artére rénale, ni de voie excrétrice, ni d'orifice urétéral vésical.
L'agénésie rénale peut étre unilatérale beaucoup plus fréquente ou

bilatérale incompatible avec la vie.
e Le rein surnuméraire

C’est une anomalie trés rare. Le rein est complétement entouré par une

capsule et séparé du rein normal.

b. Anomalies de taille

e L’hypoplasie rénale

C'est une réduction de la taille du rein sans lésion parenchymateuse. Elle
est pratiguement toujours unilatérale et asymptomatique, la fonction

rénale est conservée.
e L’aplasie rénale :

C’est la forme extréme de I'hypoplasie. Il existe une ébauche rénale

fibreuse ou fibrokystique.
c. Anomalies de fusion

Il existe un isthme parenchymateux ou fibreux qui sépare les deux reins

fusionnés.
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e Lerein en fer a cheval :

C’est la plus fréquente des fusions rénales. Les deux reins sont souvent
fusionnés au niveau de leurs péles inférieurs par un isthme pré rachidien,

pré-vasculaire.
e Les symphyses rénales sur ectopie croisée
On en distingue deux types :

- Le rein sigmoide qui correspond a la fusion entre le bord interne
du péle supérieur du rein ectopique avec le bord interne du péle
inférieur du rein en place.

- Le rein en « L » qui est la fusion du rein ectopique en position
transversale avec le pdle inférieur du rein en place.

e Rein discoide ou en en galette

Les deux reins sont fusionnés par leurs deux péles et sont souvent

ectopiques.
2.3.1.1.2. ANOMALIES DE STRUCTURE
a. Dysplasie rénale :

C’est un arrét du développement embryonnaire normal du rein avec une
différenciation anormale du tissu méta-néphrogéne. Lorsque le rein est
petit, il s'agit d'une hypo-dysplasie. S'il existe des formations kystiques,
avec un rein de taille variable, le terme de "dysplasie multi kystique" est
utilisé.

b. Reins polykystiques :

Il s'agit d'une Iésion rare chez I'enfant qui conduit souvent a la mort dans

les premiers jours de la vie par insuffisance rénale.
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2.3.1.1.3. ANOMALIES DE SITUATION
a. L'ectopie rénale

L’ectopie rénale est un arrét de la migration de I'ébauche rénal sur son
trajet au cours de lI'embryogenese. Ainsi distingue-t-on les ectopies
rénales lombaire basse, iliaque ou pelvienne ; le rein intra thoracique étant

une anomalie exceptionnelle.

L'ectopie rénale peut étre uni- ou bilatérale, et peut survenir sur un rein
unique. La découverte est souvent fortuite ou lors de I'exploration d'une

masse abdomino-pelvienne.
b. Dystopie rénale :

C'est I'anomalie de rotation du rein. Elle peut étre une absence de rotation,

un exces ou une rotation inverse.
2.3.1.2. Malformations des calices

a. Hydro-calice :

C'est la dilatation d’'un ou de plusieurs calices pouvant étre intrinséque ou
extrinséque. Lorsqu’elle est intrinséque elle est due a une sténose liée a
une hypoplasie infundibulaire intéressant une ou plusieurs tiges calicielles

et pouvant s'étendre au bassinet.

La compression peut étre extrinséque par croisement d’'un vaisseau

(Syndrome de Fraley).
b. Méga-calicose :

Il s’agit d'une anomalie morphologique des tiges calicielles qui sont

courtes et larges.
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Elle est due a une hypoplasie des pyramides de Malpighi. Les contours

du rein sont normaux et le bassinet et I'uretére ne sont pas dilatés.
c. Diverticule pré-caliciel :

C'est une anomalie liée a la présence d’une cavité intra parenchymateuse
remplie d'urine. Cette derniere communique avec le fornix ou avec une

tige calicielle normale par un canal tres étroit.
2.3.1.3. Malformations du bassinet

Il s’agit essentiellement de la maladie de jonction pyélo-urétérale.

C’est une maladie congénitale liée a une dilatation des cavités
pyélocalicielles en amont d'un obstacle situé entre le bassinet et l'uretére

proximal.

Le mode de révélation le plus fréquent est actuellement I'échographie
anténatale qui montre une dilatation pyélocalicielle d’intensité variable

sans dilatation urétérale ni d’anomalie de la vessie.

Toutefois de nombreux cas sont diagnostiqués plus tardivement chez
I'enfant plus grand devant une infection urinaire, une masse abdominale,
des douleurs intermittentes voire de véritables coliques néphrétiques, une
hématurie ou une deécouverte fortuite lors d'une échographie

systématique.

Le diagnostic peut étre également porté a l'occasion de survenue de
complications, notamment une lithiase rénale ou une pyélonéphrite.

L'examen clinique est souvent normal.
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Les examens para cliniques indiqués sont :
e Examens biologiques :

Ce sont essentiellement le dosage de la Créatinémie (évaluation de la
fonction rénale) et I'examen cytobactériologique des urines pour

rechercher une infection urinaire.
e L'échographie rénale :

Elle met en évidence une dilatation pyélo-calicielle et une absence de
dilatation de l'uretéere en aval de l'obstacle. Elle permet de mesurer
I'épaisseur du parenchyme rénal et de repérer une éventuelle lithiase en
amont de l'obstacle. Enfin c’est un examen qui permet d'apprécier I'état

du rein controlatéral.
e L'UroTDM-+ clichés d’UIV :

Elle permet de poser le diagnostic en mettant en évidence le degré de
dilatation des cavités pyélocalicielles (aspect typique d'un bassinet

globuleux a bord inférieur convexe et un aspect en "boule").

Il existe également un retard de sécrétion ou d'excrétion d'au moins 20
minutes par rapport au rein sain controlatéral. Au maximum, les clichés

d’'UIV peuvent révéler un rein non fonctionnel.
e La scintigraphie rénale au DTPA ou au MAG 3 :

Il s'agit d'une exploration isotopique dynamique du rein. Elle constitue
I'examen essentiel pour l'interprétation du caractére obstructif d'une

dilatation pyélocalcielle et de son degreé.

Le traitement de maladie de JPU dépend de l'importance de l'obstacle et
de son retentissement sur le rein. Si I'obstacle est peu serré I'indication

est la surveillance.
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En présence d'un obstacle serré, le traitement est chirurgical : Soit une
endo-pyélotomie, soit une pyéloplastie selon KUSS ANDERSON HYNES
qui consiste en une résection de la jonction sténosée et une confection

d'une anastomose fonctionnelle entre le bassinet et 'uretére.

Le traitement doit toujours s'efforcer d'étre conservateur. La néphrectomie

n’est indiquée que lorsque le rein est muet a la scintigraphie.

2.3.1.4. Malformations de l'uretéere [ 3 1, 13]

a. Duplications de l'uretere
Elles peuvent étre complétes ou incomplétes
o Bifidités ou duplications partielles :

C'est le dédoublement incomplet de la voie excrétrice supérieure avec
deux ureteres qui se rejoignent a un niveau variable. Il est décrit une forme
d'uretere bifide a branche borgne par arrét du développement d'un des

uretéres.
e Duplications complétes :

Le dédoublement des 2 uretéres est complet. Dans leur portion intra
murale, les deux uretéres cheminent dans une méme gaine et sont

vascularisés par la méme artére.

L'uretére supérieur s'abouche le plus bas dans la vessie que l'uretére
inférieur. Il y’a un croisement des conduits urétéraux avec l'uretére du

pyélon supérieur qui passe en avant de l'uretére du pyélon inférieur.
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b. Obstacles
On distingue 3 types d’obstacles sur l'uretére
e Uretére rétro-cave :

Cest une malformation rare, qui résulte d'une anomalie de
développement de la veine cave inférieure changeant la topographie de
I'uretére. Les signes cliniques sont absents ou modérés, en fonction du

degré d'obstruction.
e Valves urétérales :

Ce sont des replis muqueux centrés par des fibres musculaires lisses

responsables d’une obstruction de l'uretére
o Atrésie urétérale :

C’est une malformation exceptionnelle : I'uretére est totalement oblitéré et

se présente comme un cordon fibreux.
c. Méga-ureteére

C’est une dilatation de [l'uretére correspondant a une pathologie
malformative fréquente de I'enfant. Une classification simplifiée permet de

distinguer :

- Le méga uretére refluant

- Le méga uretére obstructif (dilatation urétrale en amont d’'un
segment dynamique de la jonction urétéro-vésicale).

- Le méga uretére non refluant, non obstructif (pas de reflux vésical

pas d’anomalie de la jonction urétéro-vésicale).
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Le méga-uretére peut se révéler par une infection urinaire mais c'est plus
souvent une découverte échographique systématique ou une échographie
foetale. Un méga-uretere peut évoluer spontanément vers la régression
d’ou I'indication d’une surveillance échographique. Si I'évolution confirme
le caractéere obstructif, une intervention chirurgicale est indiquée. Elle
comportera une résection de la jonction urétéro-vésicale, un remodelage
de la partie terminale de l'uretere et une réimplantation urétéro-vésicale

avec dispositif anti reflux.

d. Reflux vésico-urétéral

C’est 'une des MUG les plus fréquentes survenant surtout chez la fille. Le
reflux est un passage des urines dans le sens rétrograde de la vessie vers
le rein par défaillance de la jonction urétéro-vésicale. Il peut survenir en

dehors des mictions (reflux passif) ou pendant la miction (reflux actif).

Le reflux peut étre primitif par anomalie congénitale du systeme anti-reflux
ou étre secondaire a un obstacle sous veésical (valves de luretre

postérieur, dyssynergie vésico-sphinctérienne).

L’urétrocystographie rétrogade et les clichés mictionnels permettent
d'objectiver le reflux en mettant en évidence une opacification des
uretéres uni ou bilatérale. Ce reflux est classé en grade en fonction de sa

gravité (Figure 9) :

- Grade 1 : reflux partiel de I'uretére.

- Grade 2 : reflux urétéro-pyélo-calicielle sans dilatation

- Grade 3 : reflux total avec dilatation modérée de I'uretére

- Grade 4 : reflux total avec dilatation modérée de l'uretere et du
bassinet et persistance d'une impression papillaire.

- Grade 5 : dilatation importante, uretére tortueux et calices en boule
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FIGURE 9 : CLASSIFICATION DES REFLUX VESICO-URETERAUX

Le traitement est symptomatique dans la forme mineure tandis qu’il est
chirurgical dans les formes sévéres (Réimplantation urétéro-vésicale avec

systéme anti-reflux).
e. Anomalies de la terminaison urétérale
Elles sont essentiellement de deux types
o L’ectopie urétérale :

Il s’agit d’'un abouchement extra vésical de l'uretére. L'échographie peut
montrer une structure tubulaire ou pseudo kystique indépendante de la
vessie. En urographie, la sécrétion est souvent faible ou absente. La
recherche de signes en faveur d'une duplication méconnue avec pyélon

supérieur muet doit étre soigneuse.
o Urétérocéle :

C'est la hernie intra vésicale d’'une portion dilatée, sous-muqueuse de
I'uretére, entre le hiatus du détrusor et son abouchement dans la vessie.
Il peut survenir sur un uretére unique ou sur un systeme double avec une

topographie intra vésicale ou ectopique.
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2.3.2. ANOMALIES DU BAS APPAREIL URINAIRE

2.3.2.1. Anomalies de la vessie [1 19 21]

a. Extrophie vésicale (]

Il s’agit d’'une aplasie plus ou moins compléte de la paroi abdominale sous
ombilicale ainsi que de la paroi antérieure de la vessie, du col et de l'urétre,

de la verge ou du clitoris.

Si l'extrophie est compléte, il persiste une plaque vésicale trigonale en
continuité avec la peau au sein duquel on distingue les orifices urétéraux.
Le col et l'urétre sont incomplets, limités a leur partie postérieure. Il existe
un diastasis du pubis. Le bilan en imagerie doit apprécier le degré de stase

urinaire supérieure éventuelle, ainsi que la valeur fonctionnelle des reins.

Le traitement est chirurgical par reconstruction par étapes dans le but
d’'obtenir une fermeture de la vessie et de l'urétre mais surtout une

continence et un aspect esthétique satisfaisant des OGE.

Une dérivation secondaire définitive, continente ou non, est parfois

nécessaire en cas d’échec pour préserver la fonction rénale.
b. Duplications vésicales

Elles regroupent des anomalies congénitales variables qui vont de la
duplication compléte de la vessie au septum intra vésical. Ce septum qu'il
soit situé dans le sens sagittal ou frontal peut diviser la vessie de fagcon

compléte ou non.
c. Diverticules vésicales

Ce sont des excroissances sacculaires au niveau d’un défect de la paroi

vésicale. lls peuvent étre unique ou multiple.
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Leur diamétre peut varier de quelques centimétres jusqu’a représenter
réellement une seconde vessie contenant plus du tiers de la capacité

veésicale.
d. Vessie en sablier

Une forme particuliére est la vessie en sablier résultant d'une bande
musculaire circulaire qui agit comme une ceinture. Les complications

surviennent a I'age adulte.
2.3.2.2. Anomalies de l'urétre [1/ 3,7, 18]

a. Valves de l'urétre postérieur

Elles constituent un obstacle sous vésical d’'installation trés précoce au
stade embryonnaire. C’est I'une des uropathies les plus graves atteignant
les sujets masculins. Les valves sont des replis muqueux en nid de pigeon
au niveau du Veru Montanum. Elles empéchent I'écoulement normal des

urines. C’est 'une des principales causes de dysurie chez I'enfant.

Le diagnostic repose sur I'échographie et TUCR qui peuvent montrer la
dilatation urétéro-pyélo-calicielle ainsi que la vessie de lutte et la dilatation
de l'urétre postérieur en amont de l'obstacle. Le traitement consiste en

une résection endoscopique de ces valves.
b. Duplication urétrale

Il existe un urétre surnuméraire. Cette duplication peut étre compléte ou

non.
c. Autres

D’autres malformations urétrales trés rares sont décrites comme les
polypes de l'urétre postérieur, I'hypertrophie du Veru Montanum et les

rétrécissements congénitaux de l'uretre.
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2.33.  MALFORMATIONS DES VOIES GENITALES ET
AMBIGUITES SEXUELLES [, 5 11 1]

2.3.3.1. Malformations des voies génitales

2.3.3.1.1. CHEZL'HOMME
a. Epispadias

C’est une aplasie de la paroi dorsale de l'urétre. Il est constant dans

I'extrophie vésicale.

C’est une malformation qui est plus fréquente chez le sujet masculin. Elle
peut se manifester sous différentes formes : le gland est ouvert en deux ;

le prépuce est incomplet et la verge est courte.

Il existe une courbure dorsale de verge trés importante qui s’aggrave lors
de [I'érection. Le traitement est chirurgical et consiste en une
reconstruction de l'urétre jusqu’au sommet du gland en corrigeant une

éventuelle coudure associée.
b. Hypospadias

C’est une malformation congénitale assez fréquente, caractérisée par un
abouchement ectopique du méat urétral au niveau de la face ventrale de

la verge.

Des facteurs de risque de la survenue de cette anomalie ont été identifiés
a savoir un traitement hormonal administré en début de grossesse ou des

facteurs génétiques.

Il existe une classification des hypospadias basée sur le siege du méat
urétral (classification de DUCKETT). On distingue :
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- Les hypospadias antérieurs regroupant les formes balanique,
balano-préputiale et pénienne distale

- Les hypospadias moyens comprenant les formes péniennes
moyennes

- Les hypospadias postérieurs : pénien proximal, péno-scrotal, scrotal

et périnéal (Figure 10)
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FIGURE 10 : CLASSIFICATION DES HYPOSPADIAS SELON DUCKETT

Les circonstances de découverte sont essentiellement la constatation
d’'une ectopie du méat a la naissance, I'existence d’'une anomalie du jet

mictionnel pendant I'enfance ou lors d’'une circoncision.

A I'examen le prépuce est en tablier de sapeur associé ou non a une

coudure de verge selon le siege du méat.

Le traitement est chirurgical surtout dans les formes postérieures. Elles
nécessitent le plus souvent un traitement en deux temps du fait de la

coudure associée.

p. 40
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Ce traitement comportera donc une correction premiére de la coudure
suivie dans le méme temps opératoire ou en différé de l'urétroplastie avec

ses différentes techniques.
c. Cryptorchidie et ectopies testiculaires

La cryptorchidie est une anomalie de migration du testicule le long de son
trajet normal de descente entre la région rétro-péritonéale et la région
inguinale. Trés rarement il s’agit d’'une ectopie testiculaire avec un
testicule retrouvé en dehors du trajet, en position périnéale, pubienne,
crurale ou controlatérale. La cryptorchidie peut étre unilatérale ou

bilatérale.

Le diagnostic se fait le plus souvent a la naissance ou plus tardivement

par la constatation d’'une vacuité de la bourse pouvant étre bilatérale.

Le traitement est chirurgical. Dans le cas d'une cryptorchidie avec testicule
palpable, le premier temps de [lintervention est I'abaissement puis
I'orchidopexie par voie inguinale permettant de descendre et de fixer le

testicule dans la bourse.

Si le testicule est non palpable, une exploration laparoscopique permet un

diagnostic rapide et fiable.
d. Pathologies du canal péritonéo-vaginal (PCPV)

Il y’a une fermeture du canal péritonéo-vaginal durant la premiére année
de vie, ne laissant subsister que le ligament péritonéo-vaginal. Seul un
petit sac persiste sur la face antérieure du testicule : la vaginale. Si le
ligament péritonéo-vaginal ne s'oblitére pas, le canal persiste et une anse

intestinale peut s'y glisser, constituant une hernie inguinale congénitale.
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Il arrive qu’il n'y ait qu’un petit canal persistant, ne laissant de la place qu’a
du liquide péritonéal. Ce liquide peut s'épancher et former soit un kyste du
cordon spermatique si la masse liquidienne est circonscrite au-dessus du

testicule, soit une hydrocele du testicule.

Le diagnostic est essentiellement clinique et le traitement est chirurgical

consistant a un abord inguinal et une fermeture du canal (Figure 11).

FIGURE 11 : PATHOLOGIES DU CANAL PERITONEO-VAGINAL

e. Micropénis

On parle de micro pénis dés la naissance si le pénis est d'une longueur
inférieure a 1,9 centimétres (aprés étirement et mesuré depuis 'os du

pubis jusqu’au bout du gland) sans malformation associée.

En période pré-pubertaire on parle de micro pénis lorsque la taille est

inférieure a 4cm ou inférieure a 7cm en puberté.
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Des causes de micro pénis ont été identifiees comme les anomalies du
SNC avec un hypogonadisme hypogonadotrophique (sécrétion
inadéquate de GnRH +++), les synthéses inadéquates de testostérone,
I'insensibilité aux androgenes, les anomalies chromosomiques, certains
syndromes rares (syndrome de Mobius, anémie de Fanconi...) et les

causes idiopathiques.

Chez l'enfant, Le traitement est pharmacologique et consiste en une
injection de testostérone retard a partir de 'age de 3 mois. Le traitement

peut étre entrepris jusqu’a 'dge de 6 ans, mais a des doses plus fortes

2.3.3.1.2. CHEZ LA FEMME
a. Malformations utéro-vaginales

Deux mécanismes peuvent étre a l'origine des malformations utéro-

vaginales.

Il s’agit tout d’abord d’'une anomalie de la fusion partielle ou totale de la
partie caudale des canaux de Muller ou une atrésie d’'une des branches
qui est a l'origine des utérus bicornes uni ou bi-cervicales avec ou sans

duplication vaginale.

Ensuite une absence de résorption de la cloison médiane séparant les
canaux de Muller conduit a un utérus cloisonné. Cet utérus cloisonné

pouvant étre total, sub-total ou corporéal.
b. Imperforations hyménéales

L’'imperforation hyménéale est une malformation rare. Son diagnostic et
sa prise en charge imposent un dépistage précoce afin de préserver la

fertilité ultérieure des jeunes filles atteintes.
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Ce diagnostic doit se faire idéalement a la naissance mais il est plus
frequemment évoqué chez une adolescente présentant une aménorrhée
primaire avec des caractéres sexuels secondaires normaux et des
douleurs abdominales cycliques. La prise en charge est chirurgicale

consistant en une hyménéotomie.

2.3.3.2. AMBIGUITES SEXUELLES

2.3.3.2.1. HERMAPHRODISMES

Ce sont des anomalies de la différenciation sexuelle d’origine génétique
et hormonale. A un stade embryonnaire précoce, il y'a une évolution
incompléte du phénotype masculin ou féminin. Il en résulte un « état
intersexué » ou hermaphrodisme dans lequel I'histologie des gonades et

I'anatomie des OGE seront ambigueés.

Il existe une classification des ambiguités sexuelles dite de Prader (Figure

12) qui comprend :

e Type 1 : vulve normale avec hypertrophie clitoridienne

e Type 2 : large vestibule en entonnoir s'ouvrant a la base du clitoris.

Grandes lévres séparées ou partiellement soudées.

e Type 3 : clitoris volumineux a la base duquel s'ouvre I'orifice unique
d'un sinus urogeénital étroit dans lequel se jettent urétre et vagin.

Grandes lévres partiellement soudées.

e Type 4 : aspect de gargon avec verge hypoplasique et souvent
coudée. Hypoplasie périnéale, orifice unique d'allure urétrale
s'ouvrant a la face inférieure (hypospadias) correspondant a un

sinus urogénital dans lequel s'abouche a quelques cm du méat un
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vagin hypoplasique. Grandes lévres soudées. Dans le type 4 bis le

vagin ne communique pas avec le sinus.

e Type 5 : aspect de garcon cryptorchide. Le vagin s'abouche trés
haut dans l'urétre. Dans le type 5 bis, le vagin ne communique pas

avec l'uretre

FIGURE 12 : CLASSIFICATION DES AMBIGUITES SEXUELLES SELON PRADER

Selon le type de I'ambiguité sexuelle on distingue 3 genres :

e Le pseudo-hermaphrodisme féminin (60% des formes): le
caryotype est féminin 46XX. |l existe 2 ovaires et les OGI sont de
type féminin jusqu'au 1/3 supérieur du vagin alors que les OGE sont
ambigus. Cette ambiguité est due a une virilisation d'origine
hormonale par hyper-androgénie. Une cause endogeéne est le plus
souvent retrouvée : c'est I'hyperplasie congénitale des surrénales.
D’autres causes exogénes en rapport avec une hormonothérapie

ou une tumeur sécrétante maternelle peuvent étre retrouvées.
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e Le pseudohermaphrodisme masculin (35% des formes): le
caryotype est masculin 46XY. Cet individu a 2 testicules et un
aspect ambigue des OGE et OGI. Les causes les plus souvent
retrouvées sont les défauts gonadiques de différenciation, les
déficits hormonaux en gonadotrophine ou AMH, les défauts d'action
périphérique de la testostérone que ce soit une insensibilité totale
(testicule féminisant) ou partielle (déficit en 5 alpha réductase qui
entraine un déficit en DHT) et les syndromes poly malformatifs. Il

est a noter que prés de 30% des cas sont idiopathiques.

e L’hermaphrodisme vrai (5%) qui est une forme trés rare avec un
individu possédant a la fois du tissu ovarien et testiculaire. Le

caryotype est variable résultant de 'altération des gonosomes.

Le traitement dépend de la cause de I'hermaphrodisme et de I'anatomie
interne et externe de lindividu. Le choix du sexe est une décision

collégiale et doit étre précoce.

2.3.3.2.2. AUTRES

e Syndrome de Turner

C’est une dysgeénésie ovarienne avec phénotype féminin et caryotype 45,
XO. L’individu présente des OGE féminins normaux mais le systéeme

geénital interne est inachevé et les ovaires sont atrophiques.

A I'age de la puberté il y a une absence de développement des seins et
une aménorrhée primaire. Les femmes sont de petite taille et présentent

de maniere caractéristique un cou palmé. La stérilité est définitive.

Un traitement substitutif hormonal est indispensable dés I'enfance.
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e Syndrome de Klinefelter

Le syndrome de Klinefelter touche des hommes dont le caryotype contient

trois chromosomes sexuels : 2 X et 1.

L'age maternel élevé semble constituer un facteur de risque par

production d’ovules contenant deux chromosomes X au lieu d'un seul.

2.4. DIAGNOSTIC ET TRAITEMENT [1,3.7,5,5 11,13, 15, 7]
24.1. INTERROGATOIRE [4,35 o]
IL s’attardera sur les antécédents personnels de I'enfant concernant sa
vaccination et son mode d’alimentation ainsi que ses antécédents

chirurgicaux.

L’interrogatoire portera aussi sur les antécédents familiaux a la recherche
d’'une consanguinité entre les parents. Chez la mére il sera précisé les
antécédents meédico-chirurgicaux ainsi que le nombre de gestité et de
parité, le nombre de CPN et les conditions de la grossesse et de

'accouchement de I'enfant.

24.2. LES CIRCONSTANCES DE DECOUVERTE [7, 5, o]
Le dépistage par échographie anténatale permet de révéler la plupart des
malformations uro-génitales. Apres la naissance certaines malformations
sont évidentes comme les pathologies du canal péritonéo-vaginal et les
anomalies des OGE. Les masses abdominales ou les tuméfactions du
flanc ont le plus souvent une origine rénale ou urologique. L’infection
Urinaire constitue le mode de révélation principale suspectée devant la
présence d’'une fievre isolée, d'une hématurie ou d’'une protéinurie. Dans

de rare cas l'infection urinaire peut étre asymptomatique.
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D’autres modes de découverte peuvent étre retrouvés comme une douleur
rénale sourde rarement paroxystique a type de colique néphrétique, des
symptémes urinaires comme une dysurie d’intensité variable pouvant aller
jusqu’a une rétention aigue et une incontinence urinaire diurne ou

nocturne.

D’autres signes non spécifiques peuvent étre retrouvés comme par
exemple un retard staturo-pondéral, des signes d’insuffisance rénale

débutante ou d’autres malformations associées.

2.43.  LESSIGNES CLINIQUES [ 6 11] :
2.4.3.1. EXAMEN DES REINS ET DES URETERES

L’examen de 'appareil uro-génital commence par I'étude de la miction qui
permet de préciser I'aspect des urines et de détecter une éventuelle

dysurie ou une hématurie.

L’inspection permet d’apprécier en position assise la courbure normale de
la colonne et la vacuité normale de la fosse lombaire. Elle permet ainsi de
détecter une éventuelle voussure ou un comblement de la fosse lombaire,

une déformation abdominale visible, une rougeur ou un orifice fistuleux.

La palpation quant a elle se fait en décubitus dorsal, cuisses fléchies et
les bras le long du corps ; elle permet de rechercher une sensibilité de la
fosse lombaire, un empattement, un contact lombaire ou un ballottement

rénal et des douleurs aux points urétéraux supérieur et moyen.

La percussion permet de rechercher le signe de Giordano positif qui est

une douleur a I'ébranlement de la fosse lombaire.
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2.4.3.2. EXAMEN DE LA VESSIE

A l'inspection on recherche une voussure, une rougeur, un orifice fistuleux

dans la région hypogastrique.

La palpation permet de rechercher une sensibilité pelvienne, une masse

sus pubienne voire un globe vésical.
2.4.3.3. EXAMEN DES OGE

L’inspection des organes génitaux externes permet d’abord d’apprécier
I'aspect de la verge ou du clitoris et la position du méat ainsi que 'aspect
du scrotum ou de la vulve. Elle permet d’autre part de préciser le siege

des testicules et le volume des bourses.

La palpation met en évidence la consistance des bourses et permet
d’apprécier si possible I'état du testicule et I'épididyme chez le gargon.
Chez la fille 'examen de l'appareil génital doit &tre minutieux avec

I'examen de la vulve et les touchers pelviens.

24.4. EXAMENS COMPLEMENTAIRES [ 5 o, 7]
lls ont une place importante dans le diagnostic des MUG. En fonction de
I'orientation diagnostique, des examens biologiques et ou radiologiques

sont nécessaires.

2.4.4.1. LES EXAMENS BIOLOGIQUES

a. Examen cytobactériologique des urines

Il permet de confirmer I'infection urinaire en isolant le germe et d’étudier

sa sensibilité aux antibiotiques par I'antibiogramme.
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b. Protéinurie

La protéinurie est un symptdome pathologique fondamental. Elle doit étre

recherchée, dosée et interprétée.
c. Fonction rénale

Elle est évaluée par deux indices : 'urémie et la créatininémie. L'urémie
normale est de 0,25 +0.10g/l chez I'enfant. Son élévation n’est vraiment

significative qu’au-dela de 0,80g/l.
La créatininémie normale : 7 a 13mg/l
d. Numération formule sanguine

Elle permet de rechercher une hyperleucocytose orientant vers une

infection.
e. Caryotype

C’est un examen permettant d'étudier le patrimoine génétique d’'un
individu. 1l permet de déceler les remaniements génétiques
constitutionnels. Il est particulierement indiqué dans les syndromes

dysmorphiques et dans les ambiguités sexuelles.
2.4.4.2. IMAGERIE
a. L’échographie

Elle représente 'examen de premiére intention dans I'exploration de
I'appareil urinaire de I'enfant. Ses indications sont multiples et elle permet
le diagnostic et le suivi des MUG de I'enfant qu’elle soit anténatale ou post

natale.



MALFORMATIONS URO-GENITALES : ASPECTS EPIDEMIOLOGIQUES ET PRONOSTIQUES

b. UCR

C’est 'examen de référence pour le diagnostic de reflux vésico-urétéral et
il permet de visualiser I'urétre de gargon a la recherche d’éventuelles

valves de l'urétre postérieur.
c. UroTDM + clichés UIV :

C’est I'examen de référence permettant I'étude morphologique et
fonctionnelle de I'appareil urinaire. C’est un examen lourd nécessitant une
sédation, une contention et une injection intraveineuse de produit de
contraste iodé 24 a des doses adaptées et potentiellement
néphrotoxiques. Ses indications ont considérablement diminué depuis le

développement de I'échographie puis de la scintigraphie et de 'uro-IRM.

Actuellement, elle est encore utilisée chez les enfants entre 05 mois et
0O4ans ou la réalisation de I'uro-IRM est parfois impossible en I'absence

d’anesthésie générale ou de sédation.
d. UrolRM

L”imagerie par résonance magnétique (IRM) est une technique non
irradiante et multi-planaire constituant actuellement I'examen de choix qui
permet de remplacer I'UIV et la scintigraphie. Le gadolinium a I'avantage
de n’avoir que trés peu de toxicité rénale et aucun effet secondaire ; de ce

fait 'IRM peut étre utilisée chez I'’enfant en insuffisance rénale.

La pratique de I'IRM chez I'enfant nécessite une immobilisation totale par

sédation qui est systématique chez les enfants de - 5 ans.

L’étude morphologique est basée sur la détection des liquides stagnants
en visualisant I'arbre urinaire dans son ensemble avec des séquences trés

fortement pondérées en T2.
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L’étude fonctionnelle comporte des séquences T1 rapides aprés une
injection en bolus de Gadolinium et une étude dynamique du

rehaussement parenchymateux et de I'excrétion en fonction du temps.

e. Scintigraphie rénale

e Scintigraphie rénale dynamique :

Il s’agit d’'un examen permettant d’enregistrer des données dynamiques et

de juger de la fonction rénale et de I'excrétion urinaire.
e Scintigraphie corticale :

Le traceur utilisé est le 99mTc-dimercaptosuccinic acide (DMSA) qui
permet d’évaluer la sécrétion tubulaire et la réabsorption au niveau des
cellules tubulaires proximales, dont il reflete I'état fonctionnel. Elle est
surtout indiquée dans I'’évaluation du retentissement d’un reflux sur le

parenchyme rénal.

2.45. TRAITEMENT [4,3,7,8,9]
2.4.5.1. BUTS

e Préserver la fonctionnalité du rein en protégeant les VESI du reflux
et de la distension

o Traiter le ou les malformations et assurer la continuité des voies
excrétrices.

o Eviter les récidives et les complications, le cas échéant les traiter

2.4.5.2. MOYENS ET INDICATIONS
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a. Moyens médicaux
Ce sont essentiellement :

e Les antibiotiques et les antiseptiques urinaires qui peuvent étre
utilisés de maniére séquentielle sur une longue durée dans les
RVU

e Une rééquilibration hydro électrolytique en cas de troubles
ioniques liés a 'atteinte de la fonction rénale

o De la testostérone retard en injectable dans la prise en charge
des micro pénis

b. Moyens chirurgicaux

e ReinetVES:

Différentes techniques chirurgicales ont été décrites dans la prise en
charge des malformations du rein et des VES. Les indications dépendent
de I'étiologie et de son retentissement sur la fonction rénale, du degré de

la sténose et de I'dge du patient.

En cas de SJPU une pyéloplastie par résection de la zone sténosée
associée a une anastomose pyeélo-urétérale peut étre proposée. Elle peut
se faire par chirurgie ouverte ou par coelioscopie. Une alternative
thérapeutique est I'endopyélotomie qui est une méthode endoscopique
permettant d’inciser le bassinet jusqu’a l'uretére sain et une pose d'un

tuteur pendant le temps de cicatrisation.

Les anastomoses urétéro-vésicales avec systéme anti-reflux peuvent étre
indiquées dans les méga-uretéres ou dans les RVU. Parmi ces techniques
on peut citer celle de COHEN qui permet de créer un trajet sous muqueux
pour l'uretére. Lorsque les sténoses ou rétrécissement de I'uretére ne sont
pas trop serrés une dilatation par des sondes urinaires rigides peut étre

proposee.
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En cas d’hydronéphrose ou de destruction du rein liées a I'obstacle on

peut étre amené a effectuer une néphrostomie voire une néphrectomie.

e \essie

Le traitement de I'extrophie vésicale particuliérement, est chirurgical. Il se
fait par reconstruction par étapes dans le but d’obtenir une fermeture de
la vessie et de I'uretre mais surtout une continence et un aspect esthétique

satisfaisant des OGE
e OGE et région inguinale

Les cures des pathologies du canal péritonéo-vaginal ont pour principe la
fermeture du canal en regard de l'orifice inguinal profond sans réfection

musculo-aponévrotique.

Dans les épispadias le traitement est chirurgical. Dans le cas de
I'épispadias continent, I'intervention (entre 18 mois et 2 ans) consiste a
traiter la courbure si elle existe, et a reconstruire l'urétre jusqu'au sommet
du gland. L’épispadias incontinent nécessite une rééducation, et donc la
collaboration de I'enfant. Chez la petite fille, I'objectif sera de traiter

I'incontinence et de corriger la bipartition clitoridienne.

Le traitement des hypospadias est chirurgical surtout dans les formes
postérieures. Différentes techniques ont été décrites et elles visent toutes

a obtenir un bon résultat fonctionnel et esthétique.

Classiquement elles se déroulent en trois temps : une correction premiere

de la coudure pénienne, une reconstruction de l'urétre manquant
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(urétroplastie) et une reconstruction de la face ventrale de la verge

(méatoplastie, glanuloplastie).

Il existe de multiples techniques qui respectent toutes les principes de la
chirurgie plastique a savoir l'utilisation de sutures directes, de lambeaux

directs ou des greffes (peau ou muqueuse).

Les indications sont fonction du type anatomique de I’hypospadias et de
la qualité de la gouttiere urétrale, de la sévérité de l'atteinte et des
habitudes techniques. Les principales complications sont les mauvais

résultats esthétiques, les fistules et les sténoses urétrales.
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3. METHODOLOGIE
3.1. CADRE D’ETUDE :
L’étude a été réalisée au service d’Urologie-Andrologie de I'Hopital

Avristide Le Dantec a Dakar.

Ce service comprend :

5 enseignants de rang magistral, un assistant, 4 internes et une
trentaine de médecins en spécialisation ;

- Une unité d’hospitalisation ayant une capacité d’accueil de 30 lits

- Un batiment en réfection comprenant 10 cabines

- Un bloc opératoire comprenant 4 salles

- Une unité de consultation externe et un service d’accueil des

urgences fonctionnant 24h /24h

Du fait de ses nombreuses activités, le service d'Urologie de I'HALD
constitue un service de référence dans la prise en charge des patients

sénégalais et de la sous-région.

3.2.  PATIENTS ET METHODES
3.2.1. PATIENTS

Les données ont été collectées a partir des dossiers de malade conserveés
aux archives, dans les registres de consultation et les registres du bloc
opératoire ainsi que les statistiques du service d’urologie fournies par le

service statistique de 'HALD.
- Critéres d’inclusion

Tous les patients agés de moins de 16 ans regus ou traités dans le service

pour une MUG durant la période d’étude, ont été inclus.
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- Critéres de non inclusion

Tous les patients présentant des dossiers incomplets ou les dossiers

perdus.

3.2.2. METHODES
Il s’agissait d’'une étude rétrospective et descriptive durant la période
d’étude allant du 1°"Octobre 2011 au 1°" Septembre 2018 soit une période

de 7 ans.
Les parametres étudiés étaient :

- Les aspects épidémiologiques : I'age, le sexe, les différents types
de MUG et leur fréquence
- Les aspects thérapeutiques

- Les aspects évolutifs et pronostiques ainsi que les résultats

Les données étaient saisies et analysées sur les logiciels WORD et
EXCEL 2016.

3.2.3. DIFFICULTES
Elles étaient surtout liées a la tenue des dossiers et aux informations
incomplétes y figurant. Beaucoup de dossiers ont été perdus ou
endommageés. Nous avions colligé 674 patients ayant une MUG. Soixante
et huit dossiers n’ont pas été retrouvés ou présentaient des informations

incomplétes.
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4. RESULTATS

4.1. Données épidémiologiques
4.1.1 Effectif/ Incidence

Durant la période d’étude 33996 patients ont été recus en consultation
dans le service d'urologie dont 1394 enfants soit 3.6 %. Dans cette

population infantile 674 enfants avait une MUG soit 48 %. Notre étude a
inclus les 606 dossiers de patients. (Figure 13).

B Nombre de consultation en uro-pédiatrie B Nombre d'enfants ayant MUG
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FIGURE 13: FREQUENCE DES MUG EN CONSULTATION
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La prévalence des MUG en consultation uro-pédiatrique était quasi-
constante du 4° trimestre 2011 jusqu’en 2015 pour connaitre une baisse

croissante a partir de cette période (Figure 14).
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FIGURE 14: PREVALENCE DES MUG DANS L'ETUDE

L’incidence des MUG par rapport a la population consultée en urologie
était de 1,7%. L’incidence annuelle était quasi-constante dans I'étude avec
deux pics en 2012 et 2015 (Figure 15).

L’incidence des MUG par rapport a la population pédiatrique était de 48%.
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FIGURE 15: INCIDENCE ANNUELLE DES MUG EN UROLOGIE

4.1.2 Age

L’age moyen des patients était de 6,1 ans +/- 4,3 ans avec des extrémes

de 3 jours et 16 ans.

La tranche d’age la plus concernée par les MUG était celle de 2 a 12 ans
(Figure 16).

p. 61
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Figure 16 : Répartition des patients porteurs de MUG selon I'age

4.1.3 Sexe

Il y'avait une prédominance de la population masculine avec un sex-ratio

de 35 garcons pour une fille.

p. 62
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4.1.4 Typesde MUG

Les malformations les plus fréquentes dans notre étude étaient les PCPV,

suivies par les cryptorchidies et les hypospadias (Tableau I).

Les pathologies du canal péritonéo-vaginal étaient représentées en
grande majorité par les hydroceles communicantes ou non (65%) et les
hernies (31%).

Les hypospadias antérieurs et moyens étaient les formes les plus
fréquentes avec respectivement 59% et 23% des cas. Les coudures de
verge étaient associées majoritairement aux ectopies du méat et isolées

chez deux patients.

Pour les ambiguités sexuelles il y'avait 4 cas de pseudohermaphrodisme

féminin et un cas non classé.

Le SJPU était la malformation du haut appareil urinaire la plus fréquente
(62%) suivie de l'ectopie rénale, de I'agénésie rénale et de la bifidité

urétérale.



TABLEAU | : REPARTITION DES MUG SELON LA FREQUENCE

Diagnostic T4 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 Somme Fréquence
Hernie 1 22 11 15 12 15 13 6 95
PCPV Hydrocele 5 33 36 31 38 17 28 10 198 43,1%
Kyste du cordon 0 3 3 1 1 0 3 1 12
Phimosis 5 6 17 12 11 11 1 2 65 9,2%
droite 1 4 4 11 9 3 5 7 44
Cryptorchidie gauche 0 12 13 13 14 9 4 4 69 27,3%
bilatérale 0 4 9 6 7 4 4 6 40
antérieur 0 7 4 6 7 7 6 1 38
Hypospadias moyen 0 5 0 3 5 1 1 0 15 9,2%
postérieur 0 2 1 2 1 2 2 2 12
Epispadias 0 0 0 0 1 0 0 1 2 0,3%
Coudure de verge 1 1 1 2 3 4 3 1 16 2,3%
Ambiguités sexuelles 0 2 0 2 0 0 0 1 5 0,7%
Valves de I'urétre postérieure 0 3 2 3 2 3 1 1 15 2,1%
Extrophie vésicale 1 1 0,1%
SJPU 1 2 0 0 7 4 8 1 23
Malformations MégaU 0 0 1 0 1 0 0 0 2 4%
urétérales
Bifidite U 0 0 0 0 2 1 0 0 3
Polykystose 1 1 2
Malformations rénales HN géante 0 0 0 0 1 0 0 0 1
Ectopie 2 1 3 1,3%
Agénésie 1 1 1 3
Autres: Hypertrophie clitoridienne, 0 0 2 0 0 0 0 1 3 0,4%

coalescence des lévres,

Il y’avait une tendance générale de baisse du nombre de MUG durant I'étude (Figure 17).
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La majorité des MUG du bas et du haut appareil urinaire et des OGE (86%)
étaient diagnostiquées tardivement au-dela de deux ans sauf les phimosis
qui étaient vus pour la plupart avant I'age de quatre ans. Les valves de
'urétre postérieur étaient diagnostiquées tardivement pour la plupart

(93,3%) au-dela de deux ans au stade de complications (Tableau II).

TABLEAU Il : REPARTITION DES MUG SELON L'AGE AU DIAGNOSTIC

MUG [0-1an] [1-2ans] [2-4ans] [4-Tans] [7-12ans] [12-16ans] Somme
Phimosis 25 10 13 6 4 1 59
Cryptorchidie 2 5 31 37 33 36 144
PCPV 6 22 65 77 69 42 281
Hypospadias 1 8 17 16 15 8 65
Epispadias 0 0 0 1 1 4
Coudure de verge 0 0 1 0 0 0
Ambiguités 1 1 1 1 1 5
sexuelles

Valves de l'urétre 1 0 5 2 5 2 15
postérieur

Extrophie 0 0 1 0 0 0 1
vésicale

Malformations 0 1 3 3 10 6 23
urétérales

Malformations 0 0 0 1 3 1 5
rénales

Autres 0 0 1 1 1 0 3
Totaux 36 49 137 146 140 98 606

4.1.5 Traitement:

Les traitements chirurgicaux les plus fréquents des MUG étaient
représentés par les cures de PCPV (ligature-section du CPV), les
posthectomies, les orchidopexies et les urétroplasties selon DUPLAY
dans 78% (Figure 18).
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Une pyéloplastie selon KUSS ANDERSEN était réalisée chez 60% des

patients porteurs de SJPU. |l y’avait eu 34% de néphrectomie et un cas

d’abstention thérapeutique. Des séances de dilatation sous AG ou

laminage par sondage trans-urétral de calibre croissant ont été effectuées

chez des patients porteurs de valves de 'urétre postérieur.

Des cures de HO ont été effectués en association a une cure de PCPV

dans 9 cas et dans 2 cas a une orchidopexie.

Une correction de coudure de verge par plicature a été effectuée dans le

méme temps opératoire qu’une urétroplastie pour 6 patients hypospades

et de maniére isolée chez 1 patient.

Abstention thérapeutique

Autres: orchidectomie, adhésiolyse, cystolithotomie,
cystostomie, laparo exploratrice

Cure de HO

Néphrectomie

Pyéloplastie

Ré-implantation UV

Plastie des OGE (Vaginoplastie, clitoridoplastie,
glanduloplastie)

Correction coudure (NESBITT)

Laminage/ Dilatation sous AG

Urétroplastie

Orchidopexie

Posthectomie

cure PCPV
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o
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Figure 18 : Répartition des interventions selon le type
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4.2. EVOLUTION ET PRONOSTIC

La durée de séjour moyenne était de 3,1 jours pour les patients opérés et
hospitalisés. A noter que 53 patients ont eu une posthectomie en

ambulatoire pour phimosis.

En post-opératoire précoce, I'évolution était favorable avec une guérison
dans 92.3% pour la majorité des MUG. Cependant 7.7 % des patients

avaient présenté des complications.

Les complications les plus fréquentes étaient les fistules urétro-cutanées,

les hématomes scrotaux et les échecs de cure (Figure 19).
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Figure 19 : Répartition des complications a court et moyen terme

p. 68
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Il y'avait des patients traités d’hypospadias (33.8%) qui avaient présenté
des complications post-opératoires précoces a type de fistules, d’échec
de la cure, de suppuration de la plaie opératoire ou de sténose méatique
(Figure 20).

Les hématomes scrotaux avaient été les principales complications des

cures de PCPV avec un taux de morbidité a 3,9%.

Quatre patients porteurs d'un SJPU (17%) avaient présenté des

complications a type de pyélonéphrite, d'anémie et de fistule pyélique.

Le seul patient ayant une extrophie vésicale s’était compliquée en post-

opératoire de suppuration et d’échec de la cure.

Le taux de létalité était de 0.4% avec un décés survenu en per opératoire
et deux autres en post-opératoire immeédiat. Le taux de mortalité était de

0,2% rapporté a la population infantile.

W Hématome scrotal Inflammation M Nécrose M Fistule urétro-cutanée
Suppuration Echec M Pyélonéphrite B Sténose méatique
Retard de cicatrisation W Décés Autres

PCPV Phimosis Cryptorchidie  Hypospadias Epispadias Ambiguités Valves de Extrophie SJPU

sexuelles l'urétre vésicale

postérieure

Figure 20: Répartition des complications selon le type de MUG
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4.3. SUIVI

Tous les hématomes scrotaux apres cure de PCPV avaient régresseé dans

un délai de 2 mois.

Aprés 3 mois de suivi post-opératoire, les complications recensées étaient
liées pour la plupart a la cure de cryptorchidie ou d’hypospadias. Ce sont
notamment les fistules urétro-cutanées et les échecs de cure pour
I'hypospadias et les rétractions et les hypotrophies testiculaires pour la

cryptorchidie (taux de morbidité a 9.8%) (Tableau llI).

Deux patients ont présenté une PNA sur un SJPU ayant nécessité une
hospitalisation et une antibiothérapie avec un drainage par néphrostomie

pour I'un des patients.

TABLEAU lll : REPARTITION DES COMPLICATIONS DANS LE SUIVI

Complications 3 mois 6 mois lan 3ans Somme
Dysurie 2 0 0 0 2
Fistule urétro-cutané 4 6 2 0 12
Sténose méatique 2 1 0 0 3
Rétraction testiculaire 4 3 3 2 12
Récidive PCPV 0 1 0 2 3
Hypotrophie testiculaire 0 6 0 0 6
Echec 8 0 3 0 8
Pyélonéphrite 1 1 0 0 2

p. 70
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La cure de fistule avait été le geste chirurgical le plus effectué (29,4%)
avec l'orchidopexie et une 2° urétroplastie (23,5% chacun) dans le suivi
des patients. Une néphrostomie pour hydronéphrose droite a été placé
deux fois pour le méme malade qui avait finalement eu une néphrectomie

pour rein non fonctionnel (Tableau V).

TABLEAU IV : REPARTITION DES REPRISES CHIRURGICALES DANS LE SUIVI

Reprises chirurgicales 3 mois 6 mois lan 3ans Somme
Orchidopexie 0 1 4 3 8
Orchidectomie 0 0 1 0 1
Cure de PCPV 0 0 1 2 3
Cure fistule 1 6 2 1 10
Cure d'hypospadias 0 0 8 0 8
Néphrostomie 1 1 0 0 2
Néphrectomie 0 1 0 0 1
Pyéloplastie 0 0 1 0 1

La plupart des complications survenaient dans les 6 mois de suivi post-
opératoire avec une prédominance des fistules urétro-cutanées, des
échecs de cure et des sténoses meéatiques survenues apres une cure
d’hypospadias ainsi que les rétractions testiculaires et les hypotrophies

testiculaires apres une orchidopexie (Figure 21).
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Figure 21 : Répartition des complications dans le suivi

La majorité des reprises de cure d’hypospadias avaient été effectuées
aprés un délai d’'un an avec 3 échecs recensés alors que les fistules
urétro-cutanées ont été réparées la plupart du temps dans les 6 mois pour

3 récidives (Figure 22).

p. 72
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Figure 22 : Répartition des reprises chirurgicales dans le suivi

Une 2° orchidopexie ou une 2° cure de PCPV ont été effectuées
majoritairement aprés un délai de 1 a 3 ans dans le cadre d’une récidive
ou d’une rétraction testiculaire. Un patient avait eu un orchidectomie

devant une atrophie testiculaire sur testicule rétracté (Figure 22).

p. 73
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5. DISCUSSIONS

5.1. Données épidémiologiques

a. Effectif/ incidence

L’'incidence des MUG dans notre série était de 48 % au sein de la
population pédiatrique qui représentait 3,6% de la population consultée
dans le service d'urologie. Prés de la moitié des patients vus en
consultation uro-pédiatrique était donc porteurs d’'une MUG. L'incidence
annuelle était quasi-constante dans I'étude en moyenne 1.7 % méme si
elle était en baisse depuis 2015. Cette baisse peut s’expliquer par
I'ouverture de nouveaux services d’urologie et de chirurgie pédiatrique en
périphérie de Dakar. Cette incidence est néanmoins difficilement
appréciable étant donné le manque de données statistiques hospitaliéres
dans nos pays. Il s’y ajoute qu’'une bonne partie de la pathologie uro-

pédiatrique est vue par les chirurgiens pédiatres.
b. Age

L’age moyen des enfants était de 6.1 ans +/- 4.3 ans avec des extrémes
de 3 jours et de 16 ans. La tranche d’age la plus concernée par les MUG
était comprise entre 2 et 12 ans. L’age moyen dans notre série semble

élevé par rapport a d’autres séries (Tableau V) [1, s, 12, 13].
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TABLEAU V : AGE MOYEN DU DIAGNOSTIC SELON LES ETUDES

Notre série 6,1 ans
Etude marocaine[13] 2,5 ans
Etude tunisienne[s] 2,4 ans
Etude algérienne]12] 3,1 ans
Etude frangaise|/] 11 mois

La majorité des MUG étant diagnostiquée au-dela de 2 ans ceci témoigne
du retard de diagnostic et de prise en charge dans nos régions. La quasi-
absence de diagnostic anténatal et le retard de consultation spécialisée

peuvent expliquer cet état de fait.
c. Sexe

Le sex-ratio était de 35 gargons pour une fille confirmant la forte
prédominance des MUG chez les individus de sexe masculin. Ceci était
concordant avec les études de FREMOND B [1], de KAHLOUL N [g], de
GHAZI DC [12] ou de DIASSANA Moussa [13] sur la répartition selon le

sexe.
d. Types de MUG

Dans notre étude la MUG prédominante était représentée par les PCPV

suivies des cryptorchidies et des hypospadias.

Les pathologies du canal péritonéo-vaginal étaient en grande majorité
constituées de 65% d’hydrocele et de 31% de hernies. Ces chiffres sont
comparables a I'étude de SARR et al. [14] qui montrait une prédominance

des hydroceles.
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Tandis que dans I'étude de Amadou I. et al. [15] faite dans un service de
chirurgie pédiatrique, les formes prédominantes des PCPV étaient les

hernies.

Cette discordance peut s’expliquer par le fait que les formes compliquées

de hernie ne sont prises en charge que par les chirurgiens pédiatres.

Dans notre étude, les hypospadias antérieurs et moyens étaient les plus
fréquents avec respectivement 59% et 23% des cas. Cette incidence des
formes antérieures est conforme aux études de CHURCHILL B et al. [17],
de LEUNG AK. et al. [1g], de ALGALLAD M.A [16] et de BOUADAOUD N
et al. [19]. Ces hypospadias étaient associés dans certains cas a une
coudure de verge surtout dans leur forme moyenne et postérieur qui avait
nécessité une plicature de I'albuginé des corps caverneux dans 7 cas

apres une correction incompléte par déshabillage de la verge.

Les patients porteurs de valves de 'urétre postérieur (93,3%) étaient vus
a un age avancé supérieur a 2 ans au stade de complications. Leur
incidence est difficilement appréciable dans nos pays vu l'absence
d’études épidémiologiques, mais elles sont considérées comme
I'uropathie obstructive la plus fréquente du bas appareil urinaire [20, 21, 22].
Ce qui souligne la pertinence du diagnostic anténatal pour ces MUG

pouvant permettre de prévenir ces complications.

Les ambiguités sexuelles bien que rares dans notre étude, ont été
diagnostiquées tardivement aprés un an. Quatre patients parmi les 5
présentaient un pseudohermaphrodisme féminin avec un caryotype 46 XX
discordant avec le phénotype et le sexe d'élevage. Cette incidence

confirme la prédominance de ces formes dans les ambiguités sexuelles

[11].
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Un seul cas d’extrophie vésicale a été diagnostiqué dans notre étude. Ceci
confirme le caractére rare de cette forme de MUG [23]. Cependant cette
incidence doit étre nuancée étant donné que c’est une pathologie qui est
le plus souvent pris en charge par les chirurgiens pédiatres rarement par

les urologues.

Le syndrome de jonction pyélo-urétéral était la MUG du haut appareil la
plus fréquente 62%. C’est la premiére malformation obstructive du haut
appareil urinaire. Dans notre étude la tranche d’age présentant le plus de

SJPU était comprise entre 7 et 16 ans.

Ceci est conforme a d’autres études africaines (AIT SAYAD et al.) [25] qui
retrouvait la tranche d’age des 5-15 ans comme étant la plus représentée.
Cela traduit le retard de consultation dans nos régions contrairement au

milieu occidental ou le diagnostic du SJPU est anténatal.
e. Traitement:

Dans notre étude les gestes chirurgicaux les plus effectués étaient
respectivement les cures de PCPV (ligature-section du CPV), les

posthectomies, les orchidopexies et les urétroplasties.

Ces urétroplasties étaient indiquées pour les hypospadias et les
épispadias et réalisées dans 78% des cas selon la technique de DUPLAY
+/- SNODGRASS. Cette technique a vu ses indications s’élargir ces
derniéres années avec l'incision verticale de la gouttiére urétrale décrite

par Snodgrass [s]. C'est une technique facile et donnant de bons résultats.

Dans notre série 60% des patients porteurs de SJPU avaient eu une
pyéloplastie selon KUSS ANDERSEN HYNES tandis que 34% avaient eu

une néphrectomie.
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Ces données sont superposables a I'étude de AIT SAYAD et al. [25] sur le
SJPU chez I'enfant qui montrait un traitement conservateur pour 75% des

patients et une néphrectomie pour 22.5% des patients.

Cependant ce taux de néphrectomie est beaucoup plus faible dans des
études européennes comme celle de GALIFER RB et al. [26] de I'ordre de
5.9% du fait du diagnostic précoce et de la prise en charge avant
I'apparition d’'une détérioration de la fonction rénale ou de I'apparition de

complications [27].

Par insuffisance du plateau technique, les patients porteurs de valves de
I'uretre postérieur avaient eu comme traitement une dilatation sous AG ou
un laminage par sondage trans-urétral de calibre progressif ; le traitement
de référence des VUP étant la résection par voie endoscopique [27, 28, 29, 30,

31, 32, 33).

Des cures de HO ont été associées a 9 cures de PCPV et a 2
orchidopexies. Les HO sont trés fréquentes en pratique pédiatrique

africaine [34] avec une incidence variant de 5 a 20% selon les études [3s].

5.2. Evolution et pronostic

Les patients étaient hospitalisés en moyenne 3.1 jours aprés une cure de
MUG. Ce délai est relativement court et s’explique par la prédominance

des pathologies du canal qui ne sont gardés que deux jours au service.

A court terme I'’évolution est favorable avec une guérison dans 92.3% pour
la majorité des MUG. Cependant 7.7% des patients ont eu a présenter
des complications principalement les hématomes, les fistules urétro-
cutanées ainsi que les échecs avec lachage de suture. La majorité des
complications étaient liées aux cryptorchidies, aux PCPV mais surtout aux

hypospadias.
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En effet 33.8% des patients traités d’hypospadias avaient présenté des

complications a court terme.

Ce taux de complications est comparable a d’autres études dont le taux
variait entre 5-70% comme celle de Duckett en 1998 [36], d’Andersen et al.
en 2001 [37], de Paparel et al. en 2003 [3s] et de Zeidan et al. en 2003 [39] ;
et dépend de la technique utilisée, de la sévérité de I'hypospadias et la
pratique du chirurgien. La majeure partie des patients hypospades ont éte
opérés par des chirurgiens expérimentés selon la technique de DUPLAY

essentiellement.

Cette morbidité peut étre expliquée par I'age tardif du diagnostic et de la
prise en charge au-dela de 2 ans ainsi que linsuffisance du plateau
technique (absence de lunette grossissante ou de matériel chirurgical

adapte).

En effet 'age idéal d’'intervention des hypospadias a été défini par des
sociétés savantes (ESPU en 2009, American academy of Paediatrics [3g])

comme étant compris entre 6 et 12 mois.

Les PCPV se sont surtout compliquées d’hématome scrotal chez 11
patients soit une morbidité a 3.9%. Ce taux est supérieur aux taux
rapportés dans d’autres études (2,2% pour SARR et al. [14] et 0,8% pour
NGOM G. et al. [41]) pouvant s’expliquer par I'importance de notre effectif
par rapport a ces derniéres. Mais aussi la plupart des cures ont été
effectuées par des chirurgiens en formation pouvant expliquer ce taux de

morbidité non négligeable.

Le taux de complications des SJPU dans notre étude était de 17%. Ce
taux est plus élevé par rapport a d’autres études (3% pour Lee H.et al. [42]
et Hernandez Parente A. et al. [43] et 2,5% pour Ait Sayad [2s5]) et pourrait

s’expliquer par le retard de prise en charge.
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Le taux de létalité dans notre étude était de 0.4 %. Ce taux faible est
difficilement interprétable en I'absence de registre de décés dans nos

structures.

Deux des décés survenus en post-opératoire étaient imputables a la
chirurgie (un déces par OIA post-laparotomie exploratrice pour
cryptorchidie et un autre par choc septique aprés une cure d’hydrocéle
bilatérale). Le décés en per opératoire au cours d'une cure de
cryptorchidie était surtout lié a l'insuffisance du bilan malformatif pré-
thérapeutique (enfant ayant des antécédents de chirurgie pour glaucome

congeénital).

Le taux de mortalité des MUG dans I'étude était de 0.2% rapporté a la
population pédiatrique. Ce taux bas peut s’expliquer par la forte

prédominance des formes simples de MUG.

5.3.  Suivi

On notait une régression de tous les hématomes scrotaux aprés 2 mois

de suivi et une récidive de la PCPV chez 3 patients.

Aprés 3 mois de suivi post-opératoire, les complications recensées étaient

liées pour la plupart a la cure de cryptorchidie ou d’hypospadias.

Il s’agissait des fistules urétro-cutanées, des échecs de cure et des
sténoses meéatiques pour I'hypospadias pour un taux de complication de
33.8%. Ce taux est comparable a d’autres études sur les hypospadias.
Dans l'étude de Hardwick JJ. et al. [44] le taux de complications variait
entre 6 et 30%. Dans d’autres études (Dukett en 1998 [36], de Zeidan et
al. en 2003 [39], d’Andersen et al. en 2001 [37] et de Paparel et al. en 2003

[38] ) ce taux pouvait varier de 5 a 70%.
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Les fistules urétro-cutanées avaient été réparées pour la plupart dans les
6 mois aprés le diagnostic avec 3 récidives recensées apres une premiére
cure soit un taux de réussite de 75%. Ce résultat est comparable a
d’autres études [ss5, 46, 47] qui rapportaient 53 a 90% de bons résultats

immeédiats.

Le taux d’échec élevé de la cure d’hypospadias dans notre étude était
peut-étre lié a un choix inadéquat de la technique opératoire ou de sa

réalisation et par la présence d’hypospadias déja opérés dans notre étude.

Les reprises de cure d’hypospadias avaient toutes été effectuées apres

un délai d’'un an avec un taux d’échec de 37.5%.

Pour la cryptorchidie, les rétractions et les hypotrophies testiculaires
étaient les principales complications avec une morbidité de 9.8%. Ce taux
est relativement faible par rapport a d’autres études [4s, 49] coOmme celle de

O. Ndour et al. [48] qui rapportait 12.2% de complications.

Cependant le taux d’hypotrophie testiculaire semblait élevé de 'ordre de
3,3% par rapport a d'autres études [so] et traduisait une lésion des
vaisseaux testiculaires lors de la cure. Une 2° orchidopexie avait été
effectuée apres un délai de 1 a 3 ans pour les patients ayant une rétraction

testiculaire avec des suites opératoires simples.

Les deux patients présentant une pyélonéphrite aigue sur SJPU avaient
eu une hospitalisation et une antibiothérapie, avec une néphrostomie pour
I'un des patients. Le patient ayant eu une néphrostomie avait présenté une
chute de sa sonde qui avait été replacée, suivie d’'une néphrectomie
devant la non fonctionnalité du rein. Le 2° patient avait eu une pyéloplastie

apres un an de suivi dont les suites opératoires étaient simples.
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CONCLUSION

Les malformations uro-génitales sont 'ensemble des anomalies affectant
I'appareil uro-génital de 'hnomme. Elles sont souvent d'origine congénitale.
Elles figurent parmi les malformations les plus fréquentes de I'enfant (3°

rang) surtout de sexe masculin.

Ainsi la nature et la gravité de ces malformations sont variables allant de

simples vices de forme ou de position a des anomalies complexes.

Leur prise en charge nécessite une évaluation compléte de leur

retentissement fonctionnel, vital et psychologique.

Il n'existe que trés peu d’études sur les malformations uro-génitales dans
nos pays malgré leur fréquence. L'objectif de notre étude était d’étudier

les aspects épidémiologiques et pronostiques de ces malformations.
L’étude a été réalisé au service d'Urologie-Andrologie de 'HALD a Dakar.

Les données ont été collectées a partir des dossiers de malade conservés
aux archives, dans les registres de consultation et les registres du bloc
opératoire ainsi que les statistiques du service d’urologie fournies par le
service statistique de 'HALD. Tous les patients agés de moins de 16 ans
recus ou traités dans le service pour une MUG durant la période d’étude,

ont été inclus exceptés ceux qui présentaient des dossiers inexploitables.

Il s’agissait d’'une étude rétrospective et descriptive colligeant les patients
recus ou traités pour une MUG au service d’Urologie-andrologie de 'HALD
durant la période d’étude allant du 1¥"Octobre 2011 au 1¢" Septembre 2018

soit une période de 7 ans.
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Les parameétres étudiés étaient :

- Les aspects épidémiologiques : I'age, le sexe, les différents types
de MUG et leur fréquence
- Les aspects thérapeutiques

- Les résultats ainsi que le suivi

Les données étaient saisies et analysées sur les logiciels WORD et
EXCEL 2016.

Durant la période d’étude 33996 patients ont été recus en consultation
dans le service d'urologie dont 1394 enfants soit 3.6 %. Dans cette
population infantile 674 enfants avait une MUG soit 48 %. Ces patients
ayant une MUG ont été pris en charge dans le service avec 606 patients
colligés ; les 68 dossiers de patient restant n’étant pas retrouvés ou

comportant des informations incomplétes.

Prés de la moitié des patients vus en consultation uro-pédiatrique était

porteur d'une MUG.

L’age moyen des patients était de 6,1 ans +/- 4.3 ans et des extrémes de

3jours et 16 ans.

La tranche d’age la plus concernée par les MUG était comprise entre 2 et

12 ans.

On notait une prédominance de la population masculine avec un sex-ratio

de 35 garcons pour une fille.

L’'incidence des MUG en consultation uro-pédiatrique était quasi-
constante du 4° trimestre 2011 jusqu’en 2015 pour connaitre une baisse
croissante a partir de cette période avec une incidence annuelle quasi-

constante dans I'étude en moyenne 1.7 %.
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Les MUG les plus fréquentes étaient les PCPV, les cryptorchidies et les

hypospadias.

Les pathologies du canal péritonéo-vaginal étaient représentées en

grande majorité par les hydrocéles et les hernies.

Les hypospadias antérieurs et moyens étaient les formes plus fréquentes.
Les coudures de verge étaient associées majoritairement aux ectopies du

meéat et isolées chez deux patients.
Quinze patients étaient porteurs de valves de l'urétre postérieur.

Cinqg cas d’ambiguités sexuelles ont été dénombrées sur toute la période
d’étude. Un seul cas d’extrophie vésicale a été recensé en 2017 chez un

garcon de 2 ans.

Le SJPU était la malformation du haut appareil urinaire la plus fréquente
(62%) suivie de I'ectopie rénale, de I'agénésie rénale et de la bifidité

urétérale.

La majorité des MUG du bas et du haut appareil urinaire et des OGE

(86%), étaient diagnostiquées tardivement au-dela de 2 ans.

Les traitements chirurgicaux les plus fréquents des MUG étaient
représentés par les cures de PCPV (ligature-section du CPV), les

posthectomies, les orchidopexies et les urétroplasties.

Une pyéloplastie selon KUSS ANDERSEN a été réalisée chez 60% des
patients porteurs de SJPU avec 34% de néphrectomie et un cas

d’abstention thérapeutique.

Des séances de dilatation sous AG ou laminage par sondage trans-urétral
de calibre croissant ont été effectuées chez des patients porteurs de

valves de l'uretre postérieur.
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La durée de séjour moyenne était de 3,1 jours pour les patients opérés et
hospitalisés avec 53 patients suivis en ambulatoire aprés posthectomie

pour phimosis.

En post-opératoire précoce, I'évolution était favorable avec une guérison
dans 92.3% pour la majorité des MUG. Cependant 7.7 % des patients
avaient présenté des complications. Les complications les plus fréquentes
étaient les fistules urétro-cutanées, les hématomes scrotaux et les échecs

de cure.

Les patients traités d’hypospadias (33.8%) avaient présenté des
complications post-opératoires précoces a type de fistules, d’échec de la

cure, de suppuration de la plaie opératoire ou de sténose méatique.

Les hématomes scrotaux avaient été les principales complications des

cures de PCPV avec un taux de morbidité a 3,9%.

Quatre patients porteurs d’'un SJPU (17%) ont présenté des complications

post-opératoires a type de pyélonéphrite, d’'anémie et de fistule pyélique.

Le seul patient ayant une extrophie vésicale s’est compliquée en post-

opératoire de suppuration et d’échec de la cure.

Le taux de létalité était de 0.5% avec un décés survenu en per opératoire
et deux autres en post-opératoire immédiat. Le taux de mortalité était 0.2%

rapporté a la population infantile.

Tous les hématomes scrotaux apres cure de PCPV avaient régressé dans

un délai de 2 mois.

Apres 3 mois de suivi post-opératoire, les complications recensées étaient

liées pour la plupart a la cure de cryptorchidie ou d’hypospadias.
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Ce sont notamment les fistules urétro-cutanées et les échecs de cure pour
I'hypospadias et les rétractions et les hypotrophies testiculaires pour la

cryptorchidie (taux de morbidité a 9.8%).

Deux patients ont présenté une pyélonéphrite aigue sur un SJPU ayant
nécessité une hospitalisation et une antibiothérapie avec un drainage par

néphrostomie pour I'un des patients.

La cure de fistule avait été le geste chirurgical le plus effectué (29,4%)
avec l'orchidopexie et une 2° urétroplastie (23,5% chacun) dans le suivi
des patients. Une néphrostomie pour hydronéphrose droite a été placé
deux fois pour le méme malade qui avait finalement eu une néphrectomie

pour rein non fonctionnel.

La plupart des complications survenaient dans les 6 mois de suivi post-
opératoire avec une prédominance des fistules urétro-cutanées, des
échecs de cure et des sténoses méatiques survenues aprés une cure
d’hypospadias ainsi que les rétractions testiculaires et les hypotrophies

testiculaires aprés une cure de cryptorchidie.

La maijorité des reprises de cure d’hypospadias avaient été effectuées
aprés un délai d’'un an avec 3 échecs recensés alors que les fistules
urétro-cutanées ont été réparées la plupart du temps dans les 6 mois pour

3 récidives.

Une 2° orchidopexie ou une 2° cure de PCPV ont été effectuées
majoritairement aprés un délai de 1 a 3 ans dans le cadre d’une récidive

ou d’une rétraction testiculaire.
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Notre étude a montré que :

- Les MUG sont les principales affections urologiques rencontrées
chez I'enfant avec une incidence de 48%.

- La majorité des MUG était diagnostiquée et prise en charge
tardivement au-dela de 2 ans par quasi-absence de diagnostic
anténatal.

- On notait une forte prédominance des MUG chez les individus de
sexe masculin avec un sex-ratio de 35 pour une fille.

- Il existait une baisse de I'incidence des MUG depuis 2015 dans notre
service.

- Les MUG les plus fréquentes étaient les PCPV, les cryptorchidies et
les hypospadias

- Les pathologies du canal péritonéo-vaginal étaient en grande
majorité constituées d’hydrocéle et de hernies, de bon pronostic
apreés traitement avec une morbidité faible.

- Les cryptorchidies se compliquaient le plus souvent aprés un
abaissement et une orchidopexie, de rétraction et d’hypotrophie
testiculaire avec une morbidité de 9.8%.

- Les hypospadias antérieurs et moyens étaient les formes
prédominantes, avec une morbidité et un taux d’échec élevés aprés
traitement. Les fistules urétro-cutanées étaient les complications
post-opératoires prédominantes nécessitant une cure qui donnait de
bons résultats. Ces résultats mitigés étaient dus a 'age tardif du
diagnostic et de la prise en charge ainsi que l'insuffisance du plateau
technique

- Le syndrome de jonction pyélo-urétéral était la MUG du haut
appareil la plus fréquente dans notre étude affectant surtout la
tranche d’age des 7 et 16 ans. Le retard de diagnostic et de prise en
charge expliqueraient le taux élevé de néphrectomies et de
morbidité post-opératoire.

- Les patients porteurs de valves de l'urétre postérieur étaient
diagnostiqués tardivement au stade de complications.

- Le taux de létalité des MUG était faible dans notre étude et serait

surtout lié au geste chirurgical ou a un bilan malformatif incomplet.
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Nous recommandons a I'endroit des autorités publiques

La mise en place des moyens diagnostiques et thérapeutiques
adaptés pour une meilleure prise en charge des uropathies

malformatives

Une assurance maladie effective pour les patients indigents afin de

surmonter I'obstacle économique.

L’établissement d’un registre des malformations au plan régional et
national afin de dresser le profil épidémiologique des malformations
congénitales et d'orienter l'action des services de santé vers la
prévention. Ceci passe d’abord par I'établissement de registres
éepidémiologiques qui constitueront des banques de données et

permettront d’effectuer des études analytiques.

A I'endroit des praticiens hospitaliers nous suggérons :

Une sensibilisation de la population sur les bienfaits des

consultations prénatales et la pratique d’échographie anténatale.

Un examen complet systématique du nouveau—né, qui doit étre fait
pour identifier les malformations en général et celles du systéeme

uro-génital en particulier.

Une prise en charge précoce des malformations uro-génitales dans

un service spécialisé avec une collaboration interdisciplinaire.
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Durée de séjour :

[[-Motif d’hospitalisation :

[] DIr abdominale [] DIr lombaire [] Incontinence
urinaire

[] Dysurie L] Pollakiurie [] rétention d’urine

] Hématurie [ ] Infection urinaire [ (ECBU+)

Anomalie des OGE

] Vacuité scrotale [1 Diagnostic anténatal

p. 98



MALFORMATIONS URO-GENITALES : ASPECTS EPIDEMIOLOGIQUES ET PRONOSTIQUES

[ll-Antécédents :

1. Antécédent personnel :

-Vaccination a jour : [ oui [1 non

-Médicaux : [ Oui [ Non Siouia préciser:
-Chirurgicaux : Oui [] [ ] Non Siouia préciser

2. Antécédents familiaux :

Consanguinité entre les parents :  Oui [ [] Non
Notion d'uropathie, de lithiase ou de malformations

Meére [[] Oui [ non

Pere [] Oui [] non
IV-Examen Clinique :

- Etat général Bon [] altéré [

e Taille:
e Poids:
e Température [J Fébrile [ Non fébrile

- Signes physiques :
e Inspection :
Présence de cicatrice [] Oui [ non Si oui en préciser le siége
Aspect de 'abdomen :
[1 Plat [ Symétrique [ Asymétrique

[] Voussure [] Ballonné [ Distension abdominale
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Aspect des urines :
[J Normale [J Hématurie [ Pyurie
Si autres signes a préciser :
Aspect des OGE [ Normal [ Pathologique
Si pathologique a préciser
e Palpation :

] DIr provoquée [] Masse abdominale [] Tumeéfaction

abdominale
[] Contact lombaire [ globe vésicale
Si autre signes a préciser :
- Examen neurologique :
e Examen du rachis :
[ Normale [ Pathologique

e Examen bulbo caverneux : L1 Présent L1 aboli

o Reflexe cremastérien : ] Présent [] aboli
V-Examen Complémentaire :

- Examen biologique :

e Urémie : 1 Normale O IR
e Créatininémie [] Normale IR ]
e NFS: [1 Anémie [ Hyperleucocytose

e Caryotype: [ Normal [ Pathologique
e ECBU: []1 Normale [ pathologique [] non fait

Si pathologique préciser le germe responsabile :
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- Examen d’imagerie
e ASP: ] Normale [1 pathologique [ non fait
Si pathologique a préciser :

e Echographie abdomino-pelvienne [1 Normale

[] pathologique [ non faite
Si pathologique a préciser :
e Cystoscopie [ Normale [ Pathologique
Si pathologique a préciser
e UroTDM + clichés UIV

Morphologie Normale [] Hydronéphrose [

Urétérohydronéphrose [] Dilatation urétrale []

Autre a préciser ]

Fonction : Sécrétion normale [] [1 Sécrétion retardée
e UCR + clichés mictionnels

Défilé cervico-urétral : [ normale [ signe de toupie

Etat de la vessie [1 Normal [] Pathologique

Reflux vésical LI Oui [ Non

-Dilatation urétérale : L1 Oui [ Non
e Scintigraphie rénale : (] Oui [1 Non

Normale [1 Pathologique ]
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VI-DIAGNOSTIC

[ Hydronéphrose [ dysplasie multi kystique [] Polykystose rénale

[J Agénésie rénale [] Anomalies de siége [] Anomalie de

rotation
[] Anomalie de fusion Ld  Méga-uretere [ Duplicité urétérale

L1 Bifidité urétérale [0 Reflux Vésico-urétéral L1 Extrophie vésicale

[ Hypospadias [ Epispadias ] Ambiguités
sexuelles
] Phimosis [ Valves de I'urétre postérieur

[]  Cryptorchidie [ Pathologies du canal péritonéo-vaginal
[1 Malformations utéro-vaginales [ Imperforations hyménéales

Si autre a préciser

VIII-TRAITEMENT :

1. Médicale :

[1 Anti inflammatoire [1 Antalgique [ Antibiotique
Si autres a préciser :
2. Chirurgical :

Technique opératoire :
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VII-Suites opératoires

1. Evolution et pronostic

e A court terme

[1 Simple [ compliquée [] Décés

Si complications préciser :

e A moyen et long terme

[1 Simple [ Récidive [] retard de cicatrisation []

déces  [] autres
2. Suivi

- Aprés 3 mois :

- Aprés 6 mois

- Aprés un an :

- Aprés 3 ans :
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