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Le syndrome de la jonction pyélo-urétérale (JPU) est une malformation
obstructive et congénitale correspondant a une dilatation des cavités pyélo-
calicielles en amont d’un obstacle situé¢ entre le bassinet et ’uretére proximal
[43, 53], c’est la pathologie la plus fréquente des uropathies malformatives
découvertes en anténatal aprés le reflux vésicouréteral [26]. On estime son
incidence annuelle a 1 pour 100000 naissances dans la population générale [27].
Plus de trois millions d’échographies obstétricales sont effectuées chaque année
aux Etats Unis d’Amérique, permettant de découvrir environ 13000 anomalies

de la jonction [34].

Au Mali, une étude effectuée au Service d’Urologie du CHU du Point G a
Bamako entre Décembre 2003 et Juillet 2005 a montré que le syndrome de la

jonction py¢lo-urétérale représentait 0,74% de 1’activité chirurgicale [19].

Le diagnostic du syndrome de la jonction pyélo-urétérale est de plus en plus
fréquemment réalis€ en période anténatale grace a 1’échographie obstétricale. En
période post-natale, les circonstances de découverte sont variables. Il peut s’agir
de manifestations cliniques ou d’une découverte radiologique. L’échographie et

la scintigraphie rénale constituent actuellement les deux examens de choix [4].

Le traitement fait appel a divers moyens: médicaux, chirurgicaux et

endoscopiques.

La gravité de I’affection est liée aux répercussions possibles sur la fonction du
rein concerné. A ce titre, les cas bilatéraux peuvent étre a 1’origine d’une

insuffisance rénale [19].

Au service de chirurgie pédiatrique de I’hopital Aristide Le Dantec, nous
n’avons trouvé aucune étude sur le syndrome de la jonction pyélo-urétérale.
C’est ce qui a motivé ce travail dont le but était de rapporter les aspects

épidémiologiques, diagnostiques, thérapeutiques et évolutifs de cette maladie.



Pour atteindre ce but, nous proposons le plan suivant :

- Introduction ;
- Premicére partie : Rappels et revue de la littérature ;
- Deuxiéme partie : notre étude ;

- Conclusions.
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I. Epidémiologie
Le syndrome de la jonction pyélo-urétérale (SJPU) est tres fréquente et

demeure la principale cause de dilatation de la voie excrétrice [72].

Le syndrome de la jonction pyélo-urétérale s’observe, le plus souvent, chez les
garcons et atteint plus fréquemment le coté gauche méme s’il peut étre aussi
bilatéral. Sa fréquence varie entre 1 et 10 pour 5000 naissances dans la

population générale [24, 28, 77].

La dilatation des cavités pyéliques et / ou calicielles, représente 50% de
I’ensemble des anomalies feetales détectées par une échographie prénatale
[39]. L’obstacle intrinseque est, le plus souvent, tres fréquent [77]. Le
syndrome de la jonction pyélo-urétérale représente autour de 20% des

uropathies malformatives [77].

I1I. Embryologie

Au cours du développement embryonnaire, le mésoblaste intermédiaire
donne naissance a trois structures néphrotiques selon une succession cranio-
caudale: le pronéphros, le mésonéphros, et le métanéphros [35]. Le pronéphros
apparait a la fin de la troisiéme semaine au niveau cervical, qui n’est pas
fonctionnel, et disparait au 25¢Me jour. Le mésonéphros qui lui succéde a
la 4éme  semaine dans la région thoracique est constitué d'une quarantaine
d'amas cellulaires métamérisés, formant une succession de vésicules qui vont
s'allonger en tubules. Leurs extrémités externes vont entrer en contact entre
elles et constituer longitudinalement le canal de WOLFF. Ces structures auront
complétement disparu & la fin de la 10€Me semaine, sauf le canal de WOLFF
qui s'allonge distalement en direction du cloaque avec lequel il fusionne vers le
26€Me jour. Vers le 28€Me jour, le canal de WOLFF émet dans sa partie distale
juxta-cloacale un diverticule appelé bourgeon urétérique, se dirigeant vers le

blastéme métanéphrogene, issu du mésoblaste situ¢ en région lombaire basse et



sacrée. Entre celui-ci et le bourgeon urétérique s'exercent des effets inducteurs
réciproques qui aboutissent a la formation au niveau du blasttme d’unités
sécrétrices, puis des néphrons. L'architecture des reins définitifs est acquise
entre la 5éme et la 15¢éme semaine. Au niveau du bourgeon urétérique, on
observe une division dichotomique [42], aboutissant 4 la 12éme semaine, a la
constitution du bassinet, des grands et petits calices et des tubes collecteurs. Le
rein devient ainsi fonctionnel et sécréte l'urine. A partir de la 12éme
semaine jusqu'a l'adolescence, le processus de dichotomie disparait, la
différentiation rénale est achevée, les canaux collecteurs s'étirent: c'est la phase

définitives de maturation rénale (figure 1).

Figure 1 : Développement embryologique du rein [35].



IT1. Anatomie des conduits excréteurs hauts du rein

La connaissance précise de I’anatomie du haut appareil urinaire et de la
vascularisation rénale revét une importance primordiale dans le traitement
chirurgical du SJPU. Les rapports de la jonction pyélo-urétérale sont variables.
En effet, il faut savoir que les vaisseaux a destinée polaire inférieure croisant
I’uretére sont retrouvés dans 25 a 39% des cas de sténose primitive de la
jonction pyélo-urétérale. Cependant, il est actuellement admis que leur présence
n’est qu’un facteur secondaire, mais aggravant dans 1’évolution des obstacles

primitifs de la jonction pyélo-urétérale [45].

Les voies d’excrétion commencent dans le sinus rénal par des tubes courts : les
petits calices, qui se jettent dans les grands calices ; ces derniers se réunissent
pour former le bassinet. Ce dernier se rétrécit peu a peu de haut en bas et se

continue jusqu’a la vessie par I’uretere [17] (figure 2).



Figure 2 : Conduits excréteurs hauts du rein [17]
1. Les petits calices [67]

Ce sont des canaux membraneux longs de 1cm environ dont le nombre est égal
a celui des papilles : 6 a 15. Ils s’inserent par une extrémité un peu élargie tout

autour de la base d’une papille (figure 3).
2. Les grands calices [67]

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

On en compte ordinairement trois : supérieur, moyen et inférieur (figure 3).



3. Le bassinet [30]

Le bassinet revét la forme d’un entonnoir membraneux a base supéro-externe
formé par la réunion des grands calices et & sommet inféro-interne situé un peu
au-dessus du poéle inférieur du rein ou il se continue par le segment initial de
I’uretéere. Sa morphologie et ses dimensions sont variables. Suivant la
disposition des calices, on distingue des bassinets ampullaires, les calices étant
alors trés courts, et le bassinet large, facilement explorable et au contraire des
bassinets ramifiés, les calices étant alors particulierement longs et se réunissant
tardivement a la partie toute externe du sinus rénal. La capacité du bassinet et

des calices est d’environ 3 a 8 cc.

Du point de vue topographique, la partie inférieure du bassinet se projette sur un
plan passant par le bord inférieur de la deuxieme costoide lombaire, sa base
répondant a la verticale réunissant les deux premicres costoides lombaires. La
totalité¢ des calices est logée profondément a I’intérieur du sinus rénal ou les
petits calices se disposent en deux rangées, antérieure et postérieure. Le bassinet,
au contraire, est extra-rénal et représente le plan le plus postérieur du pédicule

rénal (figure 3).



Figure 3 : Structure anatomique du rein [67].

4. La jonction pyélo-urétérale [34, 78]

L’erreur, fréquemment commise, est de penser que le bassinet est un réservoir
s’évacuant de facon intermittente et que la JPU peut étre assimilée a un
sphincter ou a une zone privilégi€e telle la jonction urétéro-vésicale.

En endoscopie, la JPU présente un rétrécissement relatif. Par contre, il existe au
niveau de la JPU une courbure importante. Les cavités pye€lo-calicielles étant
orientées, en dehors, et en arriere, d’ou I'intérét d’optiques angulées ou
d’appareils souples pour explorer les calices et le bassinet.

L’anatomie de la JPU peut étre modifiée par la présence de vaisseaux polaires
inférieurs qui peuvent, soit comprimer, soit plus vraisemblablement exagérer un
obstacle anatomique présent a son niveau.

L’¢étude des jonctions normales montre qu’aucun €lément macroscopique ou
microscopique ne permet d’individualiser les JPU et, en particulier, la
musculature qui passe du bassinet a I’uretére en modifiant progressivement son

orientation.
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Bassinet
(Pyélon)

Jonction
pyelourétérale

Urétére

Figure 4 : Anatomie du sydrome de la jonction ¢rale [34].

5. L’uretére lombaire [17]

Il présente un aspect fusiforme apla n avant, avec un trajet vertical

légerement oblique, en bas, et en a chemine dans I’espace cellulo-

graisseux rétropéritonéal, adhérent se

@rocher de la ligne médiane a hauteur de
lierement développé.

en dehors de la veine cave inférieure dont il

ment au péritoine pariétal postérieur. Il
peut étre refoulé en dedans e

L5 si le muscle psoas est pa

L’ureteére lombaire droit
est relativement proch ¢ I’'uretére gauche est plus a distance de 1’aorte.

lombaire est croisé en avant par les vaisseaux

9 \

gonadiques. Les e antérieurs de ['uretére lombaire sont : a droite,

mésocolon ‘ erminal; a gauche, I’angle duodéno-jéjunal, le fascia de

Told gauche, ¢socolon gauche, puis le sigmoide.
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Figure 5 : Anatomie de I’appareil urinaire [17].
6. La vascularisation et ’innervation [17, 30, 67]

Simple le plus souvent, la vascularisation artérielle veineuse du rein présente
cependant des variations de nombre ou de trajet, qui ont un intérét clinique,

tant chirurgical que radiologique.
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6.1. Les artéres rénales (figure 2)

- Le tronc de I’artére rénale
Les artéres rénales, au nombre de deux, une pour chaque rein, naissent des
faces latérales de 1’aorte. Leur longueur varie de 3 a 4 cm a gauche, de 5 a 6
cm a droite avec un diamétre de 6 a 8mm. Les artéres rénales sont rétro-
veineuses. Le débit sanguin rénal total représente 20% du débit cardiaque.

- les collatérales
L’artére rénale fournit des collatérales : artéres rénales inférieures ; 1’artére
urétérale artere pyélique ; artériole pour graisse péri rénale.

- Les terminales
Avant de pénétrer dans le sinus, le tronc rénal se subdivise en ses branches
terminales. Les arteres se présentent au hile et dans le sinus en deux systemes:
I’'un trés développé antérieur ou pré-pyélique, ’autre moins développé

postérieur ou rétro-pyélique.

Figure 6 : Vascularisation rénale [17].
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6.2. Les veines rénales [53, 78]

Les veines rénales rameénent le sang des reins a la veine cave inférieure
(V.C.D). Elles se situent a la hauteur du disque L1- L2. Les veines rénales sont
le plus souvent uniques (90% des cas), plus rarement dédoublées,

exceptionnellement triples.
6.3. Les lymphatiques [53]

Il existe un réseau d’origine dont les collecteurs suivent dans le parenchyme le
trajet des vaisseaux sanguins. IlIs émergent du rein au niveau des sillons
papillaires et inter papillaires. Ils se regroupent dans le sinus en trois plans,
antérieur, moyen et postérieur, par rapport au pédicule rénal, mais ils suivent
les artéres pour se rendre aux nceuds lymphatiques ou ganglions. Les
lymphatiques du rein sont indépendants de ceux de la capsule adipeuse. Ces
derniers communiquent avec ceux du hile et gagnent les mémes ganglions

latéro-aortiques.
6.4. L’innervation [53]

Les nerfs proviennent du plexus rénal formé de neuro fibres issues des
ganglions cceliaques et aortico-rénaux. Les nerfs rénaux contiennent des neuro

fibres sympathiques et para sympathiques.
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Figure 7 : Vascularisation et uro-dynamique rénale [53].

IV. Physiopathologie [36, 53]

Les calices, le bassinet et I’uretére forment une unité anatomique et
physiologique constitués de trois couches, une couche externe ou adventice qui
contient des vaisseaux, des lymphatiques et des fibres nerveuses, une couche
médiane formée de fibres musculaires lisses, et une couche interne composée
de [1’urothélium. La jonction pye¢lo-Urétérale n’a pas de localisation

anatomique précise car elle varie en fonction du péristaltisme.

Le transport de 1’urine dans le haut appareil se fait grace a un péristaltisme

actif. L’onde péristaltique se propage a partir du bassinet vers 1’uretére d’une
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maniere synchronisée. Cela permet le transport d’un bolus d’urine des calices

jusqu'a la vessie.

En cas de 1ésion fibreuse de la jonction pyélo-urétérale, les ondes péristaltiques
ne se propagent plus d’une maniere synchronisée. L’étiologie de ces 1ésions
fibreuses n’est pas toujours claire. Elles peuvent étre isolées ou étre la
conséquence d’une compression extrinseque par des vaisseaux polaires ou

toute autre 1€sion acquise (adénopathie, tumeur du rein, anévrisme artériel ...)

L’obstacle sur la jonction est en général partiel et chronique ; son évolution est
progressive. Ses conséquences sont, d’abord une augmentation de la pression
dans le bassinet qui peut entrainer une altération progressive du parenchyme

rénal. L augmentation de la pression va entrainer une dilation du bassinet.

L’association de I’¢levation de pression et de la dilatation va entrainer une
atrophie rénale progressive et une altération de la fonction rénale avec au
maximum la constitution d’une poche formée par une mince couche de

parenchyme laminée et non sécrétant.

V. Diagnostic

1. Diagnostic positif
1.1. Forme typique
1.1.1. En période anténatale [23, 62]

Depuis 1’avenement de I’échographie anténatale dans les années 80, une
anomalie des voies urinaires est détectée dans 1% des cas et la moitié est

constituée d’hydronéphroses.

Le rein peut étre vu a I’échographie deés la 13€MC€ gemaine d’aménorrhée

(SA) par voie endovaginale, mais I’est plus généralement a partir de la 20éme
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SA par voie transpariétale. Le diametre du bassinet ne dépasse pas 5 mm a cette
date, 10 mm a 32 SA. Les calices et 1'uretére ne sont normalement pas vus.
L’échographie obstétricale ne permet qu’une étude morphologique du rein et

non une étude fonctionnelle.

Les signes échographiques d’une hydronéphrose consistent en une dilatation
des cavités pyélo-calicielles, une absence de visualisation de ’uretére et un
aspect normal de la wvessie. Il faut connaitre la possibilit¢ de pieges
diagnostiques, en particulier dans les cas de dysplasie multikystique, mais aussi
en cas d'autres images kystiques comme: le kyste de 1'ouraque, la duplication
digestive kystique, Datrésie duodeénale, le  kyste du cholédoque, le
lymphangiome kystique. L’échographie permet aussi de déterminer: le
caractére uni- ou bilatéral de 1’anomalie, I’association a une anomalie
urologique plus complexe, 1’aspect du parenchyme rénal, 1’existence
d’anomalies extra-urologiques associ€es et I’association dilatation pyelique

anomalie chromosomique.

Figure 8 : Aspect échographique d’une dilatation importante du parenchyme

laminé in utéro [39].
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1.1.2.. Période post-natale
1.1.2.1. Clinique
1.1.2.1.1. Circonstances de découverte

Des douleurs intermittentes de 1'abdomen, du flanc ou de la fosse lombaire,
associées ou non a des nausées ou des vomissements, sont les signes les plus
fréquents d’une dilatation pyélo-calicielle [31, 72, 76]. Ces douleurs sont
souvent lombaires, sourdes, évoluant volontiers par poussées, et exacerbées par
la prise de boissons abondantes. Dans certains cas, il peut s’agir de véritables

crises de colique néphrétique [49].

Un tableau de tumeur est un symptome tres fréquent chez le nouveau-né et le
nourrisson. 40 a 50% des gros reins chez 1’enfant correspondent a une
hydronéphrose : c’est une tumeur abdominale lisse, réguliere, généralement

indolore, parfois variable d’un jour a I’autre, tumeur fantome [5].

Un tableau de pyélonéphrite peut étre révélateur d’une hydronéphrose ; plus
rarement 1l existe une pyonéphrose avec des signes de suppuration profonde.
Une hématurie peut également €tre un symptome initial, spontanée ou apres
un traumatisme minime. Des manifestations digestives au premier plan

peuvent faire errer le diagnostic [72].

Quelques fois, le patient ou son entourage per¢oivent d’eux-mémes une masse
correspondant a une dilatation py¢lo-calicielle géante ; cela met 1’accent

sur la longue latence possible de cette malformation.

L’existence sur un examen biologique d’une hématurie microscopique ou
d’une infection urinaire chez des patients asymptomatiques fait parfois déceler

une hydronéphrose [71].
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Mais le mode de découverte de 1’hydronéphrose a changé. Initialement le
diagnostic  reposait essentiellement sur les signes cliniques alors
qu’actuellement, ce sont 1’échographie anténatale et 1’échographie réalisée pour
une pathologie autre, qui réveélent de plus en plus la dilatation pyélo-calicielle

[23].
1.1.2.1.2. Examen clinique

I1 est en régle, normal, sauf en cas de dilatation pyélo-calicielle trés importante

ou on peut trouver un contact lombaire, surtout chez les sujets maigres [71].
1.1.2.2. Biologie
1.1.2.2.1. Fonction rénale

L’étude de la fonction rénale est appréciée par le dosage de 1'urée et dela
créatinine sérique, ou de sa clairance. Elle est rarement perturbée en dehors des
cas d’insuffisance rénale avancée sur hydronéphrose négligée, ou sur rein

fonctionnellement unique [49].
1.1.2.2.2. ECBU : examen cytobactériologique des urines

C’est un examen qui permet la recherche d’une infection urinaire. Il est
demandé¢ systématiquement chez tous les malades, vu la fréquence des formes

atypiques ou asymptomatiques des infections urinaires [72].

1.1.2.2.3. Biologie de ’urine feetale [51]
Les meilleurs indices prédictifs de la fonction rénale feetale sont le taux de B2
microglobuline et 1’analyse des électrolytes urinaires feetaux, en particulier le

sodium et le calcium. Ils peuvent apporter des informations précises sur la

fonction rénale postnatale. A noter que 1’age de la grossesse doit étre pris en
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compte dans D’interprétation des résultats car les valeurs peuvent des fois se

modifier a la grossesse.
1.1.2.3. Imagerie

L’imagerie a comme objectifs: poser le diagnostic du syndrome de jonction,
évaluer le retentissement sur la fonction rénale, rechercher les anomalies
associées, dépister une complication, aider a choisir la méthode thérapeutique et
surveiller les malades non opérés, ainsi que les malades en

postopératoire [7].
1.1.2.3.1. Echographie
- Echographie transpariétale

C’est I’examen de premiere intention devant une symptomatologie de la fosse
lombaire. C’est aussi un mode de découverte relativement fréquent d’une
dilatation PC asymptomatique. L hydronéphrose se caractérise par la présence
d’une dilatation anéchogene des cavités pyé€lo-calicielles avec un uretere

non visible.

L’analyse de la forme et du volume du bassinet et des calices, de I’épaisseur et
de la morphologie du parenchyme rénal permet de faire le diagnostic de
dilatation PC et d’évaluer le retentissement fonctionnel sur le parenchyme rénal.
Apres I’étape du diagnostic positif, I’exploration échographique s’efforce de
rechercher une étiologie: un calcul urinaire enclavé dans la jonction pyélo-
urétérale qui entraine une image hyperéchogéne avec cone d’ombre, un
vaisseau polaire inférieur croisant la jonction py¢lo-urétérale recherché en mode
doppler couleur [48, 63]. La mesure comparative des index de résistance est
possible lors d’une exploration en mode doppler pulsé des artéres rénales. Une
augmentation de I’index de résistance peut €tre mise en évidence du coté

pathologique [80], mais sa valeur diagnostic reste controversée [59].
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L’apparition de nouvelles techniques (imagerie d’harmonique et d’inversion de
pulse, produits de contraste pour échographie) devrait faciliter la recherche de

vaisseaux polaires et, dans un avenir proche, évaluer la fonction rénale.
- Echographie endo-urétérale (EEU)

L’EEU est une technique récente qui a bénéficié des progres de la
miniaturisation des transducteurs développés au départ pour des applications
vasculaires et gastro-intestinales. Les sondes rotatives a hautes fréquences (12 a
20 MHz) permettent une exploration de 360° sur 1,5 a 2 cm de profondeur avec
une résolution spatiale importante [73]. Le cathéter est introduit par voie
rétrograde ou antérograde a travers le canal opérateur du cystoscope ou du

néphroscope.

L’EEU permet d’¢étudier avec précision la zone sténosée (€paisseur de 1’uretere,
longueur de la sténose), de rechercher et de localiser un vaisseau croisant la
jonction, de rechercher une insertion haute de la jonction pyélo-urétérale [38].
Cette exploration prend toute sa place avant la réalisation d’une

endopyélotomie.

Figure 9 : Coupe échographique axiale du rein gauche montrant une dilatation

pyé¢lo-calicielle [11].
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1.1.2.3.2. Urographie intraveineuse [65, 66]

L'urographie| intraveineuse| est rarement indispensable pour affirmer le

diagnostic. Elle montre un retard de sécrétion, une dilatation des calices et du
bassinet qui prennent un aspect en "boules" et le retard d'évacuation du bassinet
avec absence d'opacification de l'uretere.
Plusieurs classifications du syndrome de jonction ont €té proposées. Parmi ces
classifications, on a celle de VALAYER et CENDRON [65] qui a classé les
hydronéphroses en 4 types :
- Type I : Bassinet dilaté ; calices normaux ;
- Type II: Bassinet et calices dilatés ; sécrétion dans des délais
normaux ; retard modéré de 1’évacuation des cavités ;
- Type III : Importante dilatation pyélo-calicielle ; retard de sécrétion
et d’évacuation importante ;

- Type IV : Rein muet.
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Figure 10: Urographie intraveineuse a 1’age de 1 mois : hydronéphrose droite

par obstacle de la jonction pyélo-urétérale [71].

Figure 11: Importante dilatation py¢lo-calicielle sans vidange des cavités du

coté gauche [46].

1.1.2.3.3. Urétéro-pyélographie rétrograde
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C’est un examen peu réalisé en raison du progrés des autres techniques
d’imagerie moins agressives et moins douloureuses, et du risque
infectieux tres €levé apres cet examen. Il est pratiqué parfois en pré-opératoire

immeédiat en cas de doute sur I’uretére sous-jacent [66, 70] (figure 7).

Figure 12: Pyé¢lographie rétrograde montrant des calices normaux et d’autres

dilatés suite a une sténose urétérale [29].
1.1.2.3.4. Pyélographie descendante

La pyélographie descendante permet d’obtenir une bonne image de la voie
excrétrice apres injection du produit de contraste a travers la ponction pariétale,
apres repérage radiologique ou échographique au niveau de la tige calicielle

supérieure ou moyenne du rein concerne.

La py¢lographie descendante est intéressante pour apprécier le retentissement
urodynamique de I’hydronéphrose. C’est aussi un geste de drainage

préliminaire pour I’endopyélotomie.
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1.1.2.3.5. Artériographie

Elle donne une idée assez précise de 1’épaisseur du parenchyme rénal
restant et de 1’état de sa vascularisation. Vu son caractére invasif, elle est

rarement demandée [56, 64].
1.1.2.3.6. Uro-tomodensitométrie (URO-TDM)

L’examen TDM est une technique d’imagerie simple, d’acces facile, qui

posseéde le meilleur rendement diagnostic [21].

L’exploration scanographique peut se diviser en deux phases : avant et apres
injection d’un produit de contraste. La premicre €tape, sans injection, balaie en
acquisition h¢licoidale volumique 1’ensemble de 1’arbre urinaire a la recherche
de lithiase. C’est la méthode la plus sensible dans la détection des calculs
urinaires. La deuxieme ¢étape est réalis€ée apres injection, avec au mieux
trois passages : une phase corticale, une phase corticomédullaire sur les reins
et une phase tardive sur les voies urinaires comprenant la vessie. Le scanner
explore les axes vasculaires lors de ’acquisition a la phase corticale a la

recherche d’un vaisseau polaire [S8].

Les acquisitions volumiques avec reconstructions de type MIP (maximum
intensity projection) facilitent la compréhension des images axiales. La

parenchymographie est explorée avec finesse sur la phase corticomédullaire.

Les cavités et les ureteres sont mieux étudiés sur la phase tardive. Pour
certaines équipes, un cliché¢ d’urographie standard peut compléter I’examen

scanographique avec acquisition hélicoidale (figure 8).
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Figure 13: Images uroscanographiques de reconstruction montrant un gros rein
droit avec une importante dilatation py¢lo-calicielle et une distension du

bassinet évoquant un syndrome de jonction pyélo-urétérale [46].
1.1.2.3.7. Imagerie par résonnance magnétique et Uro-IRM [49, 65, 66, 70]

L’IRM a bénéficié de nombreux progrés techniques qui permettent d’explorer
I’appareil urinaire dans son ensemble. L’uro-IRM possede intrinsequement
plusieurs avantages par rapport aux explorations radiologiques (UIV,
uroscanner) : I’absence d’injection de produit de contraste iodé et 1’absence

d’1rradiation.

L’exploration IRM repose sur 1’analyse des différents contingents de I’appareil
urinaire en coupes coronales et obliques en pondération T2 et T1, et T1 apres
injection d’un produit de contraste (gadolinium). La premiére phase €tudie, en

pondération T2, les structures liquidiennes (cavités urinaires, uretéres, vessie,
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kyste...). Une épreuve d’hyperdiurése provoquée par injection d’un diurétique
peut étre réalisée comme lors d’une urographie, pour distendre des cavités peu
ou pas dilatées ou pour mettre en €vidence une obstruction intermittente. La
seconde phase explore les axes artériels a 1’aide d’une séquence rapide
(autour de 20 secondes, réalisée en apnée) en écho de gradient T1 avec injection
de gadolinium et suppression du signal de la graisse. Cette s€quence recherche

les vaisseaux polaires croisant la jonction pyélo-urétérale.

L’examen se termine par une troisieme phase qui explore les temps
parenchymateux du cortex rénal et le temps excrétoire en répetant plusieurs fois

la méme séquence pondéree T1.

Figure 14 : Imagerie par résonance magnétique: hydronéphrose droite sur
obstacle de la jonction pyé€lo-urétérale. La distension pyélique se majore apres

furosémide. L’uretere sous-jacent est bien visible et de taille normale [46].
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Figure 15 : Imagerie par résonance magnétique : le rein gauche ne présente pas
d’anomalie py¢lo-calicielle, I’uretére est fin. Rehaussement apres gadolinium. 11

existe une artére polaire inférieure du rein droit [46].
1.1.2.3.8. Echographie doppler [59, 60, 80]

En 1989, PLATT [59] a décrit I’utilisation chez ’adulte du doppler rénal pour
différencier les hydronéphroses obstructives et non obstructives en mesurant

I’index de résistivité rénal (IR) qui se définit comme suit:

IR= VITESSE SYSTOLIQUE MAXIMALE - VITESSE
TELEDIASTOLIQUE MINIMALE

Un IR supérieur a 0,7 permet de parler d’une hyperpression de la voie

excrétrice.
1.1.2.3.9. Explorations isotopiques [25, 46]

Les explorations isotopiques permettent de déterminer de facon non invasive
et quantitative la fonction séparée de chaque rein, de connaitre le degré de
retentissement de 1’obstruction sur le rein, élément déterminant avant toute
décision thérapeutique, et enfin, elles permettent de fixer le bénéfice attendu du
traitement, participant ainsi a 1’¢laboration de la meilleure stratégie

thérapeutique et au contrdle de son efficacité.
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1.1.2.3.9.1. Le rénogramme isotopique
L’exploration isotopique des reins utilise les radio-isotopes suivants :

- L’hippuran marqué a I'l131 pour étudier le flux plasmatique rénal
¢liminé essentiellement par sécrétion tubulaire ;

- Le DTPA (acide diéthyléne triamine-pentacétate) marqué au 99mTc
excrété par filtration glomérulaire qui représente donc la fonction
analysée ;

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

- Le MAG3 marqué au 99mTc pour I’étude de la fonction tubulaire; sa

filtration glomérulaire est négligeable.

Apres I’injection du radio-isotope, la morphologie rénale apparait, suivie

rapidement de I’excrétion du traceur.

Le néphrogramme obtenu correspond a une courbe d’activité en fonction du

temps, avec:

- Une phase de perfusion rénale (segment ascendant) ;
- Puis une phase de filtration glomérulaire (60 secondes apres injection) ;

- Et enfin une phase d’excrétion (segment descendant).

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

permet d’apprécier réellement la fonction de chaque rein.
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Ces examens isotopiques doivent étre réalisés selon un protocole rigoureux,
précisant 1’hydratation pré-injection, et réglant le temps entre 1’injection du

radio- isotope et les clichés.
1.1.2.3.9.2. Le rénogramme diurétique

L’ensemble de ces explorations isotopiques est sensibilisé par une épreuve au
furosémide (0,5 a 1 mg/kg chez un enfant normalement hydraté, dont la vessie
est vide, habituellement 20 minutes aprés injection de [’isotope, mais
quelquefois jusqu’a 30 a 60 minutes). La position lors de 1’examen est

importante et des clichés debout doivent a ce moment €tre réalisés.

Le MAG3 ou 99mTc-mercaptoacétyltriglycine est 1’examen le plus
couramment utilisé dans les dilatations PC et intervient comme un complément
du bilan clinique et radiologique, car il possede une biocinétique proche de

I’Hippuran, avec les avantages du Technétium pour la qualité des images.

L’injection de furosémide permet de préciser les obstacles selon le wash out
obtenu. Le critére en est la demi-vie d’élimination du traceur, normalement
égale a 10 a 15 minutes ; I’obstruction est évoquée a partir de 20 minutes.

Les ureteres et leur vidange sont ensuite visualisés.
1.1.2.3.9.3. Le temps de transit parenchymateux

Il permet de différencier les obstructions de la jonction pyélo-urétérale qui
sont de sanction chirurgicale, des simples dilatations pyélo-calicielles sans

obstruction.

Le temps du transit total peut étre allongé dans toute dilatation avec, ou sans
obstruction ce qui ne lui permet pas d’étre un bon indice d’obstruction de la

JPU.
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Le temps du transit parenchymateux, permet de reconnaitre 1’obstruction

lorsqu’il est supérieur a 4 minutes.

Figure 16: Scintigraphie rénale DTPA chez une fille de 5 ans montrant un rein
droit qui filtre, ne concentre et n’excréte pas avec un test au Lasilix négatif'; le

rein gauche est normal [46].
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Aspect normal Dilatation sans obstruction Dilatation sur obstruction
organique

Injection Injection
du diurétique du diurétique
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(A) Temps (B) ‘I]'emps () 1"emps

Figure 17: Néphrogrammes isotopiques (NI) illustrant les différents types de
réponses au test au furosémide : A. Réponse normale, sans obstruction : au
niveau du rein, la décroissance de I’activité commence avant I’injection du
furosémide. B. Dilatation sans obstruction : la courbe est initialement croissante
avec un retard d’¢limination du radiotraceur. L’injection du furosémide entraine
une décroissance rapide de [D’activité rénale. C. Réponse suggérant une
obstruction organique : la radioactivité croit ou reste élevée en plateau, méme

apres I’injection du furosémide [25].
1.1.2.3.10. Explorations urodynamiques [36]

Leur but est de prouver I’obstruction en rapport avec la résistance a
I’écoulement de 1’urine. Deux tests existent : le test de WHITAKER qui
repose sur une mesure de la pression a débit constant et le test de VELA

NAVARRETE qui repose sur une mesure de débit a pression constante.
1.2. Formes cliniques
1.2.1. Formes intermittentes

Ce type d’obstruction intermittente de la jonction pyélo urétérale, se

manifeste par des douleurs du flanc, a type de coliques néphrétiques,
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apparaissant surtout apres ingestion de boisson ou de grands volumes d’eau ;
elles sont souvent associées a des vomissements, parfois a une hématurie, et
plus fréquente chez le grand enfant que chez le nourrisson. Le diagnostic est
souvent porté tardivement chez ces patients. Le probléme dans ce cas est que
I’UIV n’est concluante qu’en période douloureuse. Une UIV avec épreuve au
furosémide est alors indispensable [82]. Quant a I’hyper mobilité rénale, elle
semble en cause dans certains cas, comme le prouvent des études qui ont

montré que le test de WHITAKER ¢était sensible a la position du patient [53].
1.2.2. Formes asymptomatiques

Elles sont de découverte systématique sur une échographie ou une UIV

pratiquée dans le cadre d’un bilan fait pour une autre pathologie.
1.2.3. Hydronéphrose aigiie

Elle se manifeste [16] cliniquement par des crises de coliques néphrétiques ou

par des douleurs abdominales épisodiques et violentes.

A T’urographie, il existe un retard de sécrétion souvent important au moment de
la douleur, voire une mutit¢ rénale. Ceci ne doit pas conduire trop vite a
conclure a une altération fonctionnelle importante : ces hydronéphroses ont
souvent un bon pronostic avec une excellente récupération fonctionnelle en

postopératoire.
1.2.4. Hydronéphrose géante [40]

L'hydronéphrose géante est une entité rare se définissant comme une collection
d'urine dans les cavités excrétrices de plus de 1 litre, ou chez 'enfant, comme
une dilatation dépassant la ligne abdominale médiane avec une longueur rénale
de plus de 5 vertébres, ou de plus de 4% du poids du corps. La sténose de la

jonction pye€lo-uretérale est la cause la plus fréquente des hydronéphroses
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géantes. L'hydronéphrose géante du nouveau-né est une forme exceptionnelle de
cette pathologie. Souvent révélée au cours d'un examen échographique
anténatal, elle est parfois diagnostiquée au décours d'une complication
infectieuse (pyélonéphrite dans les premiéres semaines de vie) ou devant une
masse abdominale du nouveau-né. Un traitement conservateur, réduisant le
risque de complication et sauvegardant une fonction rénale significative, est

possible.
1.2.5. Formes associées [81]
1.2.5.1. Obstruction de la jonction pyélo-urétérale sur duplicité

Le pyélon inférieur est le plus souvent le siege d’obstructions; Ile

pyé€lon supérieur n’est qu’un calice prolongé d’un uretére.

La duplicité peut étre totale, ou partielle, et le diagnostic peut se faire en anté-
natale. Lorsqu’il est fait en post-natale, la manifestation clinique la plus
fréquente est ’infection urinaire. La recherche d’un reflux vésico-urétéral est

dans ce cas impérative [81].

Cette association permet des modalités thérapeutiques particulieres telle une

anastomose entre la voie excrétrice des deux pyélons.
1.2.5.2. Obstruction de la jonction pyélo-urétérale sur rein en fer a cheval

Dans le rein en fer a cheval, toutes les affections urologiques peuvent se
rencontrer, mais 1’incidence de certaines d’entre elles semble étre plus élevée
que sur un rein normal [81]. L hydronéphrose par anomalie de la jonction
py¢lo-urétérale est la complication la plus fréquente. Elle est favorisée par
I’insertion haute de ['uretére sur le bassinet, le trajet urétéral précroisant

I’i1sthme et les anomalies vasculaires du rein.
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1.2.5.3. Obstruction de la jonction et reflux vésico-rénal

Le reflux vésico-rénal est retrouvé dans 10 a 18% des cas. Il doit toujours étre
recherché¢ de fagon systématique devant une dilatation pyélo-calicielle; une
anomalie de la jonction pyélo-urétérale n’a donc aucune conséquence sur
I’évolution d’un reflux vésico- rénal [24]. Par contre, un reflux vésico-rénal, et
en particulier un reflux de haut grade, peut probablement induire, ou au moins,
majorer une anomalie de la jonction pyélo-urétérale par I’intermédiaire d’une
surdistention du bassinet, de tortuosités ou d’angulations urétérales, ou de péri-
urétérites et peripyelo-urétérites chroniques fixant les anomalies de la jonction

py¢lo-uréterale [40].

1.2.5.4. Obstruction de la JPU associée a une anomalie du rein

controlatéral

Le rein controlatéral au rein si¢ge du syndrome de jonction pyé€lo-urétérale, peut
étre atteint de toutes sortes de pathologies, a savoir ; une agénésie rénale, une

dysplasie multikystique, un reflux vésico-rénal, un méga-uretere ou autre [81].

Des cas de syndrome de jonction pyélo-urétérale bilatérale sont aussi possibles,

avec une incidence d’environ 10%.
1.2.5. Les formes compliquées

Des complications peuvent exister et doivent étre systématiquement

recherchées.
1.2.5.1. L’infection urinaire
Elle est fréquemment asymptomatique, découverte sur un examen d’urine

systématique mais elle peut parfois se signaler brutalement sous forme

d’une pyélonéphrite aigiie, voire d’une pyonéphrose ou d’une septicémie.
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1.2.5.2. La lithiase rénale

Elle s’observe dans environ 5 % des cas chez les enfants. Elle peut entrainer
une augmentation des douleurs mais surtout entretenir une infection urinaire.

Elle doit étre traitée en méme temps que la dilatation PC [50, 68].
1.2.5.3. L’urinome périrénal

C’est une complication due le plus souvent a une obstruction vésicale qu’a une

obstruction du haut appareil.

Elle se voit surtout en période feetale et elle peut poser des probléemes de
diagnostic si ’'urinome apparait comme une poche arrondie (pseudo-bassinet)

ou si le parenchyme rénal est trés aminci et mal différencie.
1.2.5.4. La rupture de la poche hydronéphrotique

Elle est rare et le plus souvent due a un traumatisme. Elle se traduit
cliniquement par une violente douleur. Le diagnostic repose sur la réalisation de
clichés tardifs de TDM pour ne pas méconnaitre une fuite de produits de
contraste. L’UIV aussi montre habituellement une extravasation du produit de
contraste au niveau de la JPU, et parfois un rein muet. Le traitement chirurgical

est urgent dans ce cas [47].
1.2.5.5. L’insuffisance rénale

Elle constitue la complication la plus grave ; le parenchyme sécréteur peut se
détruire totalement ou partiellement suite & une compression avec altération
tubulaire, a2 une diminution du flux sanguin, ou a I’infiltration inflammatoire
interstitielle. L’insuffisance rénale doit donc étre recherchée afin de pouvoir
poser I’indication opératoire a temps, et ceci, surtout en cas de rein unique ou

d’hydronéphrose bilatérale [49].
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2. Diagnostic différentiel

2.1. La dysplasie multikystique [44] (figure 13)

Elle est appelée également rein multikystique (R.M.K.). En effet, il s'agit
d'une pathologie unilatérale (a la différence de la polykystose rénale qu’est
toujours bilatérale). Elle donne également des images liquidiennes mais celles-

ci ne communiquent pas entre elles. A 1'U.LV. le rein est non fonctionnel.

2.2. Calcul d’acide urique (radio transparent) enclavé dans la jonction

[10]

Les aspects suivants permettent d’écarter le syndrome de la jonction pyélo-
urétérale : un pH urinaire acide, une image échogene avec un cone d’ombre a
I’échographie, un arrét cupuliforme concave vers le bas a ’'UIV qui montre le

calcul.
2.3. La sténose pyélo-infundibulaire

L’hypoplasie pyélo-infundibulaire aboutit & une dilatation calicielle secondaire,
qui se manifeste cliniquement par des douleurs lombaires. L’urographie montre
une tige calicielle longue, étroite et hypoplasique sur laquelle se branchent les

calices dilatés en amont.
2.4 La mégacalicose

C’est une malformation caractérisée par une dilatation des calices de forme
polyhédrique en nombre inhabituel (mégapolycalicose) sans dilatation du
bassinet sans aucun signe d'obstruction et sans un retentissement fonctionnel. Le
substratum histopathologique serait un défaut de développement des papilles

dont la perte de volume serait occupée par les calices [30].
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Figure 18 : Dysplasie multikystique (21 semaines d’aménorrhée) [18].

3. Diagnostic étiologique [10, 15, 22, 57]
Plusieurs causes ont été soulignées par les auteurs. Rarement, il existe un

obstacle anatomique intrinseque:

- L hypoplasie segmentaire est une cause assez rare de 1’obstruction primaire
de la jonction py¢lo-urétérale;
- Une sténose anatomique de la lumiére urétérale au niveau de la jonction a

¢té retrouvée par Cussen.
Le plus fréquemment on observe :

- Soit, une anomalie extrinséque marquée par une implantation ectopique de
I’uretére sur le bassinet ou une bride fibreuse ou vasculaire ;

- Soit, une dyskinésie primitive de la jonction (50 %), c’est a dire une
anomalie du péristaltisme (obstacle fonctionnel). Il s’agit d’un trouble de la

transmission des ondes péristaltiques au niveau de la jonction.
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VI. Traitement
1. But

- Rétablir le passage normal des urines du bassinet a 1’urétre ;

- Prévenir et traiter les complications.

2. Moyens

2.1. Abstention chirurgicale surveillée

Elle est justifiée lorsque I’anomalie est peu douloureuse, non infectée, sans

retentissement sur la fonction rénale et sans lithiase associée.

Elle nécessite une surveillance étroite  bactériologique  (examen
cytobactériologique des urines), biologique, et surtout échographique pour

depister a temps le passage d’une situation stable a une situation évolutive.

On ne doit accepter qu’avec prudence la notion tres répandue de stabilité des
hydronéphroses non opérées comme 1’a souligné VIVILLE CH [82] dans son
¢tude ou il rapporte que sur 13 hydronéphroses intermittentes modérées 3 ont

évolué brutalement vers 1’obstruction compléte irréversible de la JPU.
2.2 Traitement médical

Le traitement médical trouve sa place surtout dans le traitement de 1’infection,
conséquence fréquente de la stase urinaire, et dans la surveillance étroite d’une
jonction non opérée bien tolérée. C’est un adjuvant utile au traitement
chirurgical. Les antalgiques et antipyrétiques, les antiseptiques et les

antibiotiques sont largement utilisés.

39



2.3. Drainage pyélique d’attente

Il a pour but de décomprimer le rein en attendant le geste chirurgical
proprement dit. Il existe deux techniques : le cathétérisme urétéro-pyélique, la

néphrostomie percutanée et la sonde double J.
2.4 Traitement chirurgical
2.4.1. Voies d’abord

Il peut s’agir de la voie antérolatérale extrapéritonéale, de la voie verticale

postérieure [figure 14]. et de la voie antérieure transpéritonéale.

Figure 19: Voie lombaire postérieure (coté droit). A. Coupe transversale du
tronc au niveau de L2, de type « scanner ». 1. Aponévrose du grand dorsal ; 2.
Aponévrose du transverse. B. Installation du patient. C. Incision cutanée et

reperes osseux. D. Incision aponévrotique verticale [2].
2.4.2. Méthodes chirurgicales
2.4.2.1. Pyéloplastie selon Hynes-Anderson (figure 15)

Cette intervention, décrite par Kuss [33] et Anderson [1] reste

I’intervention de référence. L’ uretére est placé sur lacs. Sa libération vers le
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bas, en préservant sa vascularisation, permettra ultérieurement de le mobiliser
pour une anastomose sans tension. Puis la dissection vers le haut porte sur le
bassinet jusqu’au pédicule vasculaire principal en général haut situ¢ et peu
génant. Un éventuel pédicule polaire inférieur bridant la jonction pyélo-
urétérale est prudemment mis sur lacs ; il faut tenter alors de distinguer s’il
est la cause de I’obstacle au niveau de la jonction pyélo-urétérale ou si la
jonction, en se déplacant sous I’effet de la distension du bassinet est venue au
contact d’un pédicule « occasionnel ». Les premiers millimetres de
I’uretere sous-pyé€lique sont anormaux : calibre €troit et paroi hypoplasique,
parfois d’aspect plicaturé. Il est essentiel de bien apprécier la limite inférieure
de Dl'uretére pathologique pour que la section urétérale porte en zone saine.
Un fil repere est placé sur le versant externe de l'uretere pour éviter toute
torsion axiale ultérieure. La section est un peu oblique, en bas et en dedans,
puis ’uretere est spatulé par refonte verticale sur quelques millimetres. Un fil
repere est placeé sur le rebord infeérieur et supérieur du bassinet, marquant la
limite du bassinet qui sera laissé en place en s’assurant que la base des tiges

calicielles inférieure et moyenne reste a distance.

La section du bassinet, a parois anormalement épaisses, est conduite de bas en
haut, d’autant plus étendue que sa distension est grande. L’anastomose urétéro-
pyélique déclive est effectuée au fil résorbable fin (6/0 ou 7/0) par deux
hémisurjets ou a points séparés. Une attention particuliere est portée a la
réalisation de la zone inférieure de I’anastomose, ou il est préférable de placer
trois points séparés. Une sonde souple et fine, placée dans la lumiére urétérale,
permet d’ouvrir celle-ci et de repérer les berges urétérales sans les traumatiser
en les pincant. Il ne faut pas hésiter a libérer largement 1’uretére et
éventuellement la totalit¢ du rein pour que 1’anastomose soit effectuée sans
tension. Avant de refermer la partie supérieure du bassinet sur elle-méme en

«queue de raquette », le drainage de la voie excrétrice sera mis ou non en place.
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Quand un drainage est mis en place, il est alors mis a profit pour tester la
perméabilité de I’anastomose et I’absence de fuite a I’injection de sérum. En cas
de pédicule polaire inférieur, il est habituel de décroiser le bassinet ; ceci est
logique lorsque le pédicule vasculaire est en cause dans l’anomalie de
jonction. Cependant, il y a des cas ou le bassinet se place naturellement

du méme co6té du pédicule, sans occasionner d’obstacle.

Le drainage de la loge rénale, en particulier pour évacuer un éventuel urinome
post-opératoire, est pratiquement unanimement utilis€. Il peut s’agir d’une petite
lame ou d’un redon, mais non aspiratif. En revanche, le drainage de la
voie excrétrice reste discuté : il semble bien étre un facteur de seécurité
immeédiate, limitant le risque de fistule et d’urinome, sans toutefois jouer sur le

pronostic a long terme et la survenue de récidives.

On distingue différents types de drainage, selon qu’il passe au travers du
parenchyme (néphrostomie) ou du bassinet (py¢lostomie) et qu’il intube ou non
I’anastomose. Un drain simple de Silastic® multiperforé est habituellement
utilisé. Aucun contrdle radiologique de routine n’est effectué. Le drain peut étre
clampé a j4 et enlevé a j5. La sonde pédiatrique multiusage [83] est une sonde
double J dont I’extrémité pyélique se prolonge pour ressortir en transpariétal qui
établit un drainage interne pyélovésical : ce drain peut donc étre obstrué par un
nceud a la peau, précocement, et permet une sortie de 1’enfant, drain en place,

des j2 ; il est ensuite enlevé en externe a j10.
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Figure 20: Résection-anastomose de la jonction pyélo-urétérale. A. Ouverture
du bassinet et de l'uretere. B. Suture py¢lo-urétérale déclive et sonde de

néphrostomie. C. Suture pyé€lique supérieure. D. Pyéloplastie effectuée [2].

2.4.2.2. Advancing « V-flap pyéloplastie » : intervention de DEVINE
(Figure 16)

Il s’agit d’une variante de I’intervention précédente. Aprés avoir réséqué
I’excédent du bassinet, un lambeau en V est taillé aux dépens d’un de ses bords
et suturé a ’uretere qui aura été spatulé. Ce procédé permet de pallier la perte

de longueur due a la résection de la zone pathologique.
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Figure 21 : Pyéloplastie par la technique du FLAP [54].
2.4.2.3. Procédés utilisant des lambeaux de rotation

Ils ont la particularit¢é de ne pas enlever la zone non fonctionnelle, mais de
I’inciser et de I’¢élargir grace a 1’adjonction d’un lambeau de rotation ou bien de
créer un « by-pass ». Ils ne permettent pas un décroisement vasculaire.
[Is sont abandonnés pour la plupart mais restent utiles a connaitre pour

certaines interventions itératives.
2.4.2.3.1. Plastie en « Y-V » de Foley (Figure 17)

Elle est indiquée lorsque le segment non fonctionnel est d’au moins 15mm,
avec un petit bassinet extrasinusal ne nécessitant pas de réduction importante
de son volume. Le pied du Y est représenté par I’uretére, les deux branches
latérales se poursuivant sur le bassinet. L’incision sur I'uretére descendra 10
mm sous la zone non fonctionnelle. Le lambeau pyélique obtenu sera basculé
vers le bas, la pointe du lambeau étant suturée a la partie la plus basse de
I’incision urétérale. La encore, la suture des bords du lambeau aux berges de

I’incision urétérale sera effectuée au fil résorbable fin 6/0.
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Figure 22 : Py¢loplastie Y-V [54].
2.4.2.3.2. Lambeau spiralé (intervention de Culp et de De Weerd)

Elle s’adresse aux gros bassinets extrasinusaux, lorsque le segment urétéral
obstructif ou non fonctionnel est relativement long. La base du lambeau est
située au bord inférieur du bassinet ; sa branche externe se prolonge sur
I’uretére, au-dela de la zone pathologique. Le lambeau pyélique est vertical ou
spiralé, ce qui permet une découpe plus importante. Le rapport entre sa base et
sa longueur ne doit pas dépasser 3/1 pour préserver la vascularisation du

lambeau.
2.4.2.3.3. Lambeau vertical (intervention de Scardino et Prince)

La technique est identique a celle du lambeau spiralé, mais on ne pourra obtenir
un lambeau de dimension aussi importante ; ses indications sont donc

limitées.
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Figure 23: Lambeau vertical. A. Incision d’un lambeau pyélique a base
horizontale et ouverture verticale de 1’uretére. B. Bascule du lambeau jusqu’au

point inférieur de ’urétérotomie. C. Plastie effectuée par lambeau vertical [2].
2.4.2.4. Anastomose calico-urétérale (Figure 19)

Cette technique, trés utile a connaitre, doit étre réalisée chaque fois que
I’étendue de la résection urétérale interdit la confection d’une anastomose
pyé¢lo- urétérale sans tension. Une bonne indication est la reprise chirurgicale

pour sténose post-opératoire d’une anastomose pyélo-urétérale [3].

Le premier temps est le repérage et la résection de la région pyélo-urétérale
pathologique. Le calice inférieur est ouvert sur la pointe d’un instrument rigide

introduit a partir du bassinet, de type bougie de Hegar. Il faut effectuer I’exérese
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d’une pastille parenchymateuse, en repérant bien 1’urothélium du calice
inférieur, souvent fragile. L’uretére, sectionné en zone saine, est spatulé.
L’anastomose est effectuée a points séparés. Elle doit étre intubée par une sonde
multiperforée, mise en place par néphrostomie. Le bassinet est refermé sur lui-

méme. Le drainage périrénal est réalisé par une lame [72].
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Figure 24: Anastomose calico-urétérale. A. Ouverture et résection
parenchymateuse au niveau du calice inférieur, repéré par une bougie de Hegar.
B. Suture urétéro-calicielle sur une sonde multiperforée intubante. C.

Anastomose effectuée sur une sonde de néphrostomie intubante [2].
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Figure 25: (A) ¢étude antérograde préopératoire montrant un rein

hydronéphrotique avec obstruction compléte de la jonction pyélo-urétérale, et
absence d’opacification de I'uretere. (B) étude antérograde post opératoire

montrant une anastomose urétéro-calicielle patente [69].

2.4.2.5. Dainage [49]

Il est double : I’un concerne la voie excrétrice et I’autre I’espace périrénal.
2.4.2.5.1. Drainage de la voie excrétrice

C’est un facteur de sécurité bien qu’il soit considéré par certains comme
inutile. Il a pour but de diminuer la survenue de complications immédiates :
fistule, urinome, pyélonéphrite. Mais il ne semble pas intervenir sur le pronostic

a long terme et la survenue de récidives.

Il utilise soit, la pyélostomie non intubante, la néphrectomie, les sondes
urétérales intubantes types endoprotheése double J et le drainage de la loge

rénale.
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2.4.2.5.2. Drainage de I’espace périrénal

La néphrostomie percutanée est la méthode la plus utilisée. Elle se fait par
ponction directe des cavités pyélo-calicielles au niveau de 1’angle costolombaire
chez un enfant en décubitus ventral. Le repérage sera au mieux échographique

et radioscopique avec opacification éventuelle des cavités pyélo-calicielles.
2.4.2.6. Traitement endoscopique
- Endopyélotomie

Elle consiste a faire une incision par voie endoscopique au niveau de la jonction
soit par voie reétrograde (sous controle de la vue par une urétéroscopie, ou par
dilatation ou incision au ballonet type Acusise sous controle scopique), soit par
voie antégrade par chirurgie percutanée (cette voie peut étre intéressante s'il
existe un calcul dans les cavités qui pourra étre alors trait¢ dans le méme
temps). Lors de ce traitement chirurgical conservateur, une sonde urétérale type
JJ est laissée en place pour quelques semaines jusqu'a cicatrisation de la suture

ou incision interne [8, 9, 44].

Selon Christian Pfister [12], durant ces derniéres années, les techniques
chirurgicales endoscopiques se sont considérablement développées dans le
traitement du syndrome de la jonction pyélo-urétérale (JPU), avec notamment la
pelvienne, que I'étiologie de cette pathologie soit primitive ou secondaire [37,
41, 17]. Cependant, il apparait que les résultats a long terme de ces nouvelles
techniques sont inférieurs a ceux de la classique pyéloplastie chirurgicale, en
particulier, lorsqu'il existe un pédicule polaire inférieur croisant la JPU [55]. De
plus, la présence d'une structure vasculaire en regard de la JPU constitue un

facteur de risque non négligeable de complication hémorragique [43, 62, 74].
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2.4.2.7 Pyé¢loplastie sous ceelioscopie

Si la pyéloplastie a ciel ouvert demeure encore aujourd’hui la technique
chirurgicale de référence dans la prise en charge des sténoses de la jonction
py¢lo- urétérale, les abords coelioscopiques intrapéritonéaux ou, plus rarement,
rétropéritonéaux, qui se sont développés ces quinze derni¢éres années, sont
venus apporter des arguments sérieux et finalement contester leur statut
d’approche alternative pour convoiter celui de « gold standard » attribué a cette

intervention décrite par Kiiss en 1950.
S’inscrivant dans I’ensemble des techniques mini invasives, ils ont notamment

amélioré sensiblement 1’évolution postopératoire-en réduisant, par exemple, la
durée d’hospitalisation de 12 a 4 jours, en diminuant le nombre et la gravité des
complications pariétales, tout en offrant des résultats équivalents en termes
d’efficacité a long terme. Plus récemment encore, ces derniéres années s’est
developpée une variante de ces techniques coelioscopiques avec ’intégration de

la robotique et de la téléchirurgie au bloc opératoire.

La premiére grande série de pyéloplastie chez 1’enfant par ccelioscopie
transpéritonéale a ¢té publiée en 1999 [75]. Depuis, I’abord par lomboscopie est

préfére, il est détaillé ici selon la technique décrite par ElI-Ghoneimi [20].

Le patient est installé en décubitus latéral. Un trocart de 5 mm est introduit a
la pointe du bord inférieur de la 12e cote apres ouverture, sous controle de la
vue, du fascia de Gerota (figure 21). Une optique 0° est utilisée. La dissection
de la loge rénale se fait par ’insufflation de gaz carbonique a 12 mm Hg de
pression. Le deuxiéme trocart, de 3 mm, est introduit en arriére, dans I’angle
costovertébral, et le troisieme, 1 cm au-dessus de la créte iliaque sur la ligne
axillaire antérieure. Afin d’éviter un abord transpéritonéal, ce dernier est

introduit aprés controle visuel de la face profonde des muscles de la paroi. La
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face postérieure du rein et le bassinet sont disséqués, puis la jonction pyélo-
urétérale est séparée des microvaisseaux et de la fibrose par électrocoagulation
bipolaire pas a pas. Un éventuel vaisseau polaire est recherché en avant. Un

fil tracteur est placé a la jonction pyélo-urétérale pour faciliter I’exposition.
Une résection partielle est réalisée en s’aidant de la traction sur le fil repere :

dans un premier temps, la partie inférieure du pyélon et la partie externe
de l'uretére. La reconstruction est débutée avant la résection compléte
permettant de maintenir 1’exposition, en commengant par la face postérieure, de
bas en haut. Elle est réalisée par deux hémisurjets de fils non tissés 6/0. Une
sonde double J transanastomotique est introduite avant la fermeture antérieure.
Enfin, lorsqu’il est nécessaire, un surjet est réalisé sur la « queue de raquette »
pyelique. La résection de la jonction pyé€lo-urétérale, maintenue pour

favoriser 1’exposition jusqu’au dernier moment, est alors complétée.

O

Figure 26: Mise en place des trocarts de lomboscopie pour pyéloplastie [2].
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2.4.2.8. Dilatation simple

C’est une dilatation au ballonnet aboutissant a la rupture de la jonction pyélo-
urétérale. Une dilatation d’un diametre de 30 F est effectuée jusqu’a constater un
lachage de la sténose. Un des avantages de cette technique est d’éviter un abord
percutané du rein. Les résultats doivent étre interprétés avec la plus grande

prudence.
2.4.2.9. Néphrectomie [49]

C’est un geste radical, qui ne sera éffectué¢ dans la mesure du possible qu’aprés
investigation radiologique et isotopique complete, car il faut tenir compte du
grand pouvoir de récupération du rein surtout chez le nouveau-né et le
nourrisson ou les lésions n’en qu’a leurs débuts. Et aussi, il faut se méfier des
hydronéphroses intermittentes a forme aigiie régressive. C’est un traitement

d’exception mais peut €tre la seule solution devant un rein totalement détruit.

3. Indications

Dans le cas des hydronéphroses minimes, bien tolérées, sans retentissement
majeur fonctionnel ou morphologique sur le rein, I’abstention chirurgicale

surveillée est alors recommandée.

En cas de complications infectieuses, ou comme traitement d’attente de la
chirurgie, ou en cas d’absence d’indication chirurgicale, un traitement médical

est préconisé.

Face a la présence de symptomes d’obstruction, de la dégradation de la fonction
rénale, du développement de lithiases et de complications infectieuses,

I’indication opératoire est posée.

La plupart des patients peuvent bénéficier d’une intervention chirurgicale de

reconstruction lorsque [I’indication opératoire est retenue [6]. De facon
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concrete, un rein représentant moins de 10 % de la fonction rénale globale n’a
que trés peu de chance de récupérer et certains proposent de ce fait d’emblée

une néphrectomie.

En cas de syndrome de la jonction pyélo-urétérale, la résection-anastomose de
la jonction reste le traitement le plus pratiqué et peut étre proposée en toutes
circonstances. Elle est généralement réalisée a ciel ouvert, mais sera
pratiquée vraisemblablement de plus en plus souvent sous ccelioscopie.
L’endopyélotomie (endoscopique et Acusise) effectuée chez des patients
sélectionnés (absence de pédicule polaire inférieur, stase rénale modérée) donne
des résultats quasi identiques a la résection-anastomose de la jonction pyélo-
urétérale[13]. Aussi, les désirs d’un patient bien informé sont-ils des €léments

importants dans le choix thérapeutique.

Devant ’existence de vaisseaux polaires, la pyéloplastie a ciel ouvert reste la
technique chirurgicale la plus efficace (95 % de bons résultats). Aussi, certains
proposent d’utiliser la technique Acucise en premiere intention en s’aidant des
images pré et per-opératoires pour orienter précisément 1’¢lectrode. D’autres,
préconisent une endopyé¢lotomie généralement antérograde percutanée, certains
préferent inciser la jonction sous le controle de la vue et effectuent une
pyéloplastie laparoscopique. Il faut noter que la présence de vaisseaux polaires

fait passer le taux de succes des techniques percutanées de 86 % environ, a 42%

[8].

En cas de récidives, le choix est possible entre la pyéloplastie a ciel ouvert,

technique la plus siire, ou I’endopyélotomie qui est moins agressive.

Dans les formes bilatérales, le traitement peut se faire en un seul temps, soit par

abord transversal trans péritonéal, soit par deux incisions antéro-latérales.
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En cas d’association de syndrome de la jonction pyélo-urétérale a une lithiase,
la pyéloplastie par lombotomie avec ablation du ou des calculs reste la
technique de référence mais la néphrolithotomie percutanée avec
endopy¢lotomie demeure une alternative raisonnable (en particulier s’il s’agit
d’une sténose secondaire) [S50]. La technique coelioscopique laparoscopique

peu invasive est proposée par certains [56].

En cas d’association a un reflux, qui est recherché systématiquement par une

UCR, on a alors 3 cas de figure :

- Jonction pyé¢lo-urétérale avec reflux minime : traiter la jonction et
attendre la disparition du reflux [23];

- En cas de syndrome de jonction pyélo-urétérale avec reflux massif :
traiter par une réimplantation et surveiller la jonction ou 1’obstacle peut se
manifester tardivement ;

- En cas de syndrome de jonction pyé¢lo-urétérale avec des reflux
importants: il faut deés lors intervenir, en méme temps a la fois sur la
jonction pyélo-urétérale et sur la jonction urétéro-vésicale, mais en deux

temps pour éviter une dévascularisation urétérale.

On propose une résection anastomose pyélo-urétérale, puis deux semaines

plus tard réimplanter I’uretere.

En cas d’association a une duplication de la voie excrétrice, le traitement est une
anastomose entre le py€lon inférieur et le pyélon supérieur, associées a une
urétérectomie inférieure subtotale en cas de reflux associée. En cas de pyélon
inférieur détruit, une néphrectomie partielle conservant le pyélon supérieur

est de mise.
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Figure 27: Clich¢ montrant I’association syndrome de jonction pyélo-urétérale

stade III avec duplicité urétérale et reflux vésico-urétéral stade IV [46].

En cas d’association a un meéga-uretere, il est logique d’intervenir sur le méga

uretere.

Devant un syndrome de jonction pyélo-urétérale sur rein en fer a cheval,

I’anastomose urétéro-calicielle demeure le traitement de choix.

4. Résultats

4.1. Eléments de surveillance [5]

- Clinique: Disparition de la douleur, tension artérielle, développement
staturo-pondéral.

- Biologique: Fonction rénale avec ECBU sous 6 semaines d’anti-
biothérapie.

- Radiologique: Les 12éme jours post-opératoire, on demande I’UIV ; du 3
au 6™, mois on demande une ¢chographie avec ’UIV ; au 12éme mois,
on demande 1I’UIV, de I’échographie, la scintigraphie au DTPA pour

confirmer la lever d’obstacle ; pour le 18¢éme mois, on demande la
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scintigraphie au DMSA ce qui permet d’apprécier la récupération de la
fonction rénale ; pour la 6éme année, on demande une échographie avec

I’UIV.
4.2. Modalités évolutives [5]
4.2.1. Evolution favorable
Cette modalité évolutive est retrouvée dans pres de 90% des cas.
4.2.2. Complications
4.2.2.1. Complications immédiates

L’hémorragie per-opératoire: assez souvent, la jonction peut étre comprimée
par des vaisseaux qui vont au pdle inférieur du rein ; ces vaisseaux peuvent €tre
blessés et entrainer une hémorragie. Il est rare que 1’hémorragie per-opératoire

puisse nécessiter une transfusion sanguine.
4.2.2.2. Complications précoces (de ’intervention jusqu’a un mois)

Une sonde est mise en place dans 1’uretére pour drainer le rein ; cette sonde
est enlevée 3 a 4 semaines apres I’intervention (en ambulatoire). Elle peut étre
bouchée par de petits caillots ou étre responsable de douleurs du rein, de

briilures ou d’envies fréquentes d’uriner.

L’infection au niveau de la cicatrice est possible suite a un petit abces sous la

peau qui doit étre traité par des soins locaux [32].

Des fuites d’urine au niveau de la zone opérée sont possibles. Cela risque de
favoriser une nouvelle sténose secondaire. Ce type de fuite est rare. Il
apparait, surtout si 1’anastomose n’a pas ¢€té protégée par une sonde
multiperforée transanastomotique extériorisée en néphrostomie. La constitution

d’un urinome impose la montée d’une sonde urétérale par voie cystoscopique,
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franchissant 1’anastomose urétéro-pyélique jusque dans les cavités calicielles.
Cette sonde sera maintenue dans un délai d’au moins 4 a 5 jours et stabilisée
avec une sonde vésicale de FOLEY. L’urinome, lui-méme, pourra étre évacué

par simple ponction a I’aiguille en fonction de son importance.
4.2.2.3. Complications tardives

En général, les résultats du traitement chirurgical conservateur habituel des
hydronéphroses de 1’enfant sont acceptable dans 85 % des cas; les cavités

restant souvent un peu dilatées mais moins qu’avant I’intervention.
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DEUXIEME PARTIE:
NOTRE ETUDE
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1. Patients
1. Criteéres d’inclusion

Nous avons inclus tous les enfants pris en charge pour un syndrome de la
jonction pyélo-urétérale dans le service de chirurgie pédiatrique de I’'HALD

entre le ler janvier 2005 et le 31 décembre 2015.

2. Criteres de non inclusion

Les dossiers de syndrome de la jonction pyélo-urétérale incomplets ou

inexploitables au nombre de 5 ont été exclus de I’étude.

I1. Méthodes
1. Cadre d’étude

1.1. Description des lieux

Notre étude s’est effectuée au service de chirurgie pédiatrique du Centre
Hospitalier Universitaire Aristide Le Dantec de Dakar, qui regoit des patients

agés de moins de 16 ans.

Ce service, dénommé Clinique Ombrédanne, est compose d’une unité d’accueil
des urgences chirurgicales, de deux divisions d’hospitalisation, d’un bloc

opératoire et d’une salle de réveil. Sa capacité d’accueil est de 38 lits.

La division d’hospitalisation comporte une salle de néo-natologie avec cinq
couveuses et quatre lits, quatre salles pour les nourrissons, petits et grands

enfants, dont chacune comporte six lits et deux cabines individuelles.
La salle de réveil comprend quatre lits.

Le bloc opératoire est composé de deux salles d’opération.
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1.2. Personnel

Le personnel médical du service de chirurgie pédiatrique comprend un
Professeur titulaire chef du service, un Maitre de Conférences Agrégé, deux
chirurgiennes recrutées par la fonction publique, trois Internes des Hopitaux et
22 médecins inscrits au Diplome d’Etudes Spécialisées de Chirurgie

Pédiatrique.

Le personnel paramédical est constitué d’un surveillant de service, de trois
infirmiers diplomés d’Etat, d’une sage-femme, de cinq infirmiers brevetés, de
quatre aides-soignantes, de trois filles de salle, de deux gargons de salle et de

deux brancardiers.

Le personnel administratif de soutien est constitu¢é de deux secrétaires

meédicales.
1.3. Activités du service

Les principales activités du service sont les consultations médicales, les
interventions chirurgicales, les soins médicaux et paramédicaux, I’enseignement

et la recherche scientifique.

2. Type d’étude

Il s’agissait d’une étude rétrospective de type descriptif.

3. Sources des données et parameétres d’étude

Les données ont été collectées a partir des dossiers des malades et des registres
de protocole opératoire. Les différents paramétres étudiés ont été répertoriés sur
une fiche d’exploitation (Annexe 1). Les aspects pris en compte étaient
épidémiologiques, diagnostiques, thérapeutiques et évolutifs. Nous avons ainsi
¢tudi¢ la fréquence, 1’age, le sexe, le délai de consultation, les aspects cliniques,

la biologie, la radiologie, le traitement, et I’évolution.
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L’¢étude clinique a comporté 1’étude des circonstances de découverte et ’examen

clinique.

Le bilan radiologique comportait 1’échographie, 1’urographie intraveineuse et

I’urétrocystographie rétrograde.
La biologie incluait I’étude de la fonction rénale et ’ECBU.

Dans le traitement, il y avait différentes modalités : la surveillance clinique et
échographique, le traitement médical et/ou le traitement chirurgical. Celui-ci

consistait en une py¢loplastie selon Hynes-Anderson.

L’¢évolution comportait 1’¢tude des suites opératoires qui pouvaient étre

favorables ou au contraire marquées par des complications.

4. Saisie et analyse des données

Les données ont été recueillies sur une fiche d’enquéte (voir annexe).

La saisie et I’analyse des données ont été effectuces a 1’aide de Microsoft office

2013 (World et Excel).
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L. Aspects épidémiologiques
1. Fréquence

Pendant la période d’étude nous avons dénombré 16 cas de syndrome de la
jonction pyélo-uretérale, soit une fréquence de 1,6 cas par an. La répartition

des cas en fonction de I’année est représentée sur la figure 23.

Nombre de cas

6

Année
2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015

Figure 28 : Répartition du nombre de cas selon les années.

2. Répartition selon ’age

L’age moyen des patients était de 1,6 an avec des extrémes de 1 jour et 14 ans.

La répartition des patients en fonction de I’age est représentée sur la figure 24.

Nombre de cas

S = N W N

lj 305 40; 9mois 2ans 2,5 3ans 4,5 Sans l4ans
ans ans Age

Figure 29 : Répartition des malades en fonction de 1’age
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3. Répartition selon le sexe

La série comprenait 10 garcons et 6 filles, soit un sexe-ratio de 1,67.

II.  Aspects diagnostiques
1. Clinique

1.1. Circonstances de découverte

La douleur et I’infection urinaire étaient les principales circonstances de

découverte (figure 25).

B Douleur

B Infection urinaire

B Aufres
B Masse abdominale
B Découverte fortuite

W Diagnostic anténatal

Figure 30: Répartition selon les circonstances de découverte.

1.2. Examen physique
Il a permis de retrouver une sensibilité du flanc dans 8§ cas ; un contact lombaire

dans 6 cas et un examen normal dans 2 cas.
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2. Paraclinique

2.1. Biologie

2.1.1. Fonction rénale
La fonction rénale était normale chez tous les enfants.
2.1.2. Examen cytobactériologique des urines (ECBU)

Il a révélé une infection urinaire dans 8 cas et des urines stériles dans 8 cas.
Les germes retrouvés étaient : Escherichia coli (7 cas) et Staphylocoque (1

cas).

2.2. Bilan radiologique
2.2.1. En anté-natal

Dans notre série, un cas a €té diagnostiqué en période anté-natale grace a une

¢chographie obstétricale.
2.2.2. En post-natal
2.2.2.1. Echographie rénale
Pratiquée chez tous nos malades, elle a permis de révéler plusieurs diagnostics :

- Un syndrome de la jonction pyé¢lo-urétérale chez 14 malades ;
- une lithiase pyélique chez un patient ;

- une pyonéphrose chez un cas.
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Figure 31: Echographie chez un enfant de 11 ans montrant un syndrome de la
jonction pyélo urétérale gauche (cliché du service de chirurgie pédiatrique de

I’hdpital Aristide Le Dantec).

/

Figure 32: Echographie chez un enfant de 4 ans montrant une dilatation pyélo-
calicielle (cliché¢ du service de chirurgie pédiatrique de 1’hopital Aristide Le

Dantec).
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2.2.2.2. Urographie intraveineuse : UIV
Elle a été faite chez 13 patients et a permis de révéler plusieurs diagnostics :
- Un syndrome de jonction pyélo-urétérale chez huit patients ;
- Un rein muet chez trois patients, dont deux a gauche, et 1 a
droite ;

- Une hydronéphrose droite modérée chez deux patients.

L’atteinte était unilatérale gauche chez 5 enfants et unilatérale droite chez 5

enfants. Elle était bilatérale chez 6 enfants.

Figure 33: Urographie intraveineuse a 1’dge de 3 ans montrant une dilatation
pyélo-calicielle du c6té gauche (cliché du service de chirurgie pédiatrique de

I’hdpital Aristide Le Dantec).
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2.2.2.3 Urétrocystographie rétrograde et mictionnelle

Trois patients ont bénéficié d’une urétrocystographie rétrograde et mictionnelle

qui est revenue normale dans tous les cas.

I11. Aspects thérapeutiques et évolutifs
1. Traitement médical

Quinze patients ont recu un antalgique a base de paracétamol a la dose de

60mg/kg réparties en 4 prises journaliéres.

Dix patients ont €té traités par antibiotique. Six patients parmi eux ont recu
I’association amoxiciline et acide clavulanique avec une posologie de
80mg/kg, 3 fois/jour ; les quatre restants, ont pris de la cefixime a la dose de 8

mg/kg en deux administrations par jour.
2. Abstention chirurgicale surveillée

Un patient a bénéficié d’une surveillance aussi bien clinique,

qu’échographique.
3. Traitement chirurgical

La chirurgie a été pratiquée chez 15 patients, ce qui représentait 18 coOtés

opérés. Parmi eux, trois patients ont été¢ opérés simultanément des deux cotés.

Trois enfants qui présentaient une atteinte bilatérale ont €té opérés d’un seul

coté, I’autre coté ayant bénéficié d’une surveillance.
3.1. Voie d’abord

La lombotomie antéro- latérale passant par le bord inférieur de la onzieme ou
de la douziéme cdte était la voie la plus utilisée. Quatorze enfants ont bénéficié

de cette voie d’abord et un enfant a bénéficié d’une lombotomie postérieure.
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3.2. Technique chirurgicale

Cing enfants ont bénéfici¢ d’une néphrectomie unilatérale et dix enfants ont

bénéficié d’une pyéloplastie selon Hynes-Anderson.
3.3. Modalités de drainage

Tous les patients avec pyé€loplastie ont bénéfici¢ d’un drain trans-
anastomotique. Aussi bien les enfants ayant eu une pyéloplastie qu’une

néphrectomie ont bénéficié¢ d’un drainage de la loge rénale.
4. Evolution

Les suites opératoires étaient simples chez 11 patients. Quatre patients ont

présenté une complication post-opératoire :

- Un enfant agé de 3 ans de sexe masculin ayant bénéficié d’une
py¢loplastie a présenté une fistule urinaire cutanée qui a tari au bout de
20 jours ;

- Un enfant agé de 14 ans de sexe féminin a présenté une infection
urinaire traitée par antibiotique, avec évolution favorable ;

- Un enfant 4gé¢ de 5 mois de sexe masculin a présenté une lame
d’épanchement urinaire intr-périton€ale apres ablation accidentelle du
drain de la loge rénale deux jours aprés 1’opération. L’échographie de
contrdle montrait une bonne évolution ;

- Une patiente a présenté une récidive apres pyéloplastie. Ella a bénéficie
d’'une néphrostomie droite et d’une autre plastie a distance du

syndrome de jonction avec évolution favorable.
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L. Aspects épidémiologiques
Le syndrome de la jonction pyé€lo-urétérale est le plus fréquent des uropathies

obstructives chez 1’enfant [81]. Son incidence annuelle est estimée a 5/100000

dans la population générale [19].

Dans les séries hospitalieres, la fréquence est variable d’une étude a 1’autre. A
I’hopital point G du Mali entre 2003 et 2005, 13 cas de syndrome de la jonction
py¢élo-urétérale ont été colligés ce qui représentait une fréquence de 8,66 cas/an
[19]. Dans le méme service entre 2010 et 2014, 35 cas de syndrome de la
jonction pyélo-urétérale ont été répertoriés, représentant une fréquence de 8,75
cas/an [14]. Au Burkina-Faso a 1’hopital Yalgado Ouedraogo, Kirakoya a
recense 35 cas sur une periode de 14 ans, soit une fréquence de 2,5/an [31].
Notre fréquence est inférieure a celle de ces auteurs. En effet, leurs études sont
hétérogenes car comprenant aussi bien des enfants que des adultes, alors que la
notre est homogeéne incluant exclusivement des enfants. Les critéres de
sélection ne sont donc pas identiques, ce qui explique le faible nombre annuel de

cas trouveé dans notre étude.

Dans les séries hétérogenes, la population est essentiellement constituée
d’adultes. La moyenne d’age est de 25,5 ans dans la série de Diarra au Mali
[19]. Dans celle de Tembely [76], elle est de 29,3ans, alors qu’elle est de 31,3
ans dans la série de Kirakoya au Burkina-Faso [31]. Le diagnostic de cette
pathologie est donc en général fait tardivement en Afrique. Cette découverte
tardive peut expliquer certains cas d’hydronéphrose géante diagnostiqués chez
I’adulte de méme que le nombre important de néphrectomies réalisé pour cette

pathologie.

Dans les études homogenes incluant uniquement des enfants, 1’age moyen est
variable [46]. La pathologie est actuellement diagnostiquée de plus en plus

précocement surtout avec I’avenement de I’échographie obstétricale.
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L’4ge moyen dans notre étude demeure élevé par comparaison aux séries
occidentales. Cet aspect est 1i¢ au faible pourcentage de patients diagnostiqués
en période anténatale [61]. Par contre, 1’4ge moyen est inférieur a certaines

séries comparatives africaines.

I1 est rapporté dans la littérature une prédominance du sexe masculin sans qu’il y
ait une véritable explication a ce phénoméne [14,19, 31,76]. Notre étude

confirme cette tendance.

II.  Aspects diagnostics

Le nombre de cas diagnostiqués avant la naissance augmente. Ainsi
I’échographie obstétricale constitue pour certains auteurs le principal mode de
découverte du syndrome de la jonction pyélo-urétérale. C’est le cas chez Lopez
[40] ou le diagnostic anténatal représente 60,7% des cas et chez Lemaitre [37].
ou il est de 40 % [37]. Le diagnostic anténatal est tres utile car il permet de
réaliser juste aprés la naissance des investigations complémentaires et de traiter
au besoin, avant la survenue d’une complication [61]. Chez nous, un seul cas est
diagnostiqué en anténatal. Le faible nombre de cas diagnostiqué en anténatal
peut s’expliquer par le faible index de suspicion de la pathologie,
I’indisponibilité de I’échographie dans certaines zones, mais surtout I’absence de

spécialistes formés au diagnostic prénatal.

Lorsque le diagnostic est post-natal, le syndrome de la jonction pyélo-urétérale
se manifeste principalement par une douleur, qui constitue souvent le maitre
symptome, avec des variations concernant le siege, le type, et les irradiations.

Son pourcentage varie d’une série a 1’autre [tableau I].
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Tableau I : Répartition des patients selon la douleur.

Auteur Pays Douleur
Buisson [6] France 17,7%
Lemaitre [37] France 40%
Kirakoya [31] Burkina Faso 94,3%
Tembely [76] Mali 40%
Notre étude Sénégal 36%

Globalement, nous nous rendons compte que la douleur occupe une part tres
importante parmi les symptomes révélant le syndrome de la jonction pyelo-
urétérale. Chez les auteurs africains, cette situation est lice au fait que le
diagnostic prénatal est peu développe, mais aussi a cause du retard de la

consultation, ou au retard diagnostic juste apres la naissance. [19, 31, 49, 76].

La moiti¢ de nos malades présente une infection urinaire au moment du
diagnostic. Dans notre étude, I’infection urinaire arrive au deuxieme rang des
circonstances de découvertes aprés la douleur. C’est un mode de découverte
fréquemment retrouvé dans la littérature avec une fréquence variant d’une série

a ’autre [tableau II].

Tableau II : Répartition des patients selon le pourcentage de I’infection urinaire.

Auteur Pays Infection urinaire
Lopez [40] France 17%
Michel [37] France 19%
Kirakoya [31] Burkina Faso 5,7%
Tembely [76] Mali 60%
Notre étude Sénégal 50%
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Les autres circonstances de découverte retrouvées dans notre série sont rares

comme dans la littérature [6, 31].

L’examen clinique d’un enfant présentant un syndrome de la jonction pyélo-
urétérale donne des résultats trés variés. Les résultats dépendent du degré de
I’obstruction et de 1’age de ’enfant [19]. Dans notre étude, les deux seuls signes
retrouvés a I’examen physique sont la douleur abdominale palpatoire et la
masse abdominale. Dans les autres études, les découvertes de 1’examen
clinique sont marquées fréquemment par les mémes signes cliniques avec une

fréquence variable d’une étude a I’autre. [Tableau III].

Tableau III : Répartition des patients selon les signes physiques.

Auteurs Pays Examen physique
Pourcentage
Tembely [76] Mali Douleur abdominale 40%
palpatoire
Tuméfaction 25,7%
lombaire
Examen physique 34.3%
normal
Kirakoya [31] Burkina Faso Douleur abdominale 94,3%
palpatoire
Voussure lombaire 5,7%
Lopez [40] France Douleur lombaire 63%
récidivante
Examen  physique 37%
normal
Notre étude Sénégal Douleur abdominale 50%
Palpatoire
Masse abdominale 37,5%
Examen  physique 12,5%
normal

Dans la littérature, plusieurs examens radiologiques sont demandés dans le
diagnostic du syndrome de la jonction pyélo-urétérale. Il s’agit essentiellement
de I’échographie, de I’UIV, de la scintigraphie rénale et de ’'UCR. Ces examens
permettent d’établir le diagnostic de la maladie, d’apprécier le retentissement sur

le haut appareil, d’étudier la valeur fonctionnelle séparée des reins, de
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rechercher un reflux vésico-urétéral, une lithiase et une autre anomalie des voies

urinaires |6, 14, 19, 76].

L’échographie constitue 1’¢lément clé aussi bien en période anténatale qu’en

période postnatale [61].

La sensibilité de cet examen dans plusieurs études avoisine les 100% surtout
quand I’hydronéphrose est modérée ou sévere [81, 40, 54]. En plus elle peut
permettre de faire le diagnostic de certains syndromes de la jonction pyélo-
urétérale qui n’ont pas été détectés avant la naissance. Elle est trés utile dans la
surveillance des syndromes de la jonction pyélo-urétérale non opérés. 1l faut
noter que ’examen est tres intéressant du fait qu’il n’est pas irradiant et peut

donc étre répété a souhait.

Dans notre ¢tude, trois examens radiologiques sont demandés. Il s’agit de
I’échographie qui est réalisée chez tous les patients, de I’'UIV chez 13 patients
sur 16 et de I’'UCR chez 3 patients seulement. L’échographie constitue donc
I’examen le plus demandé dans notre étude comme dans la littérature.
L’échographie a permis de faire le diagnostic du syndrome de la jonction pyélo-

urétérale chez 14 patients.

Dans notre étude, la sensibilité de 1’échographie dans le diagnostic du syndrome
de la jonction pyélo-urétérale peut étre donc considérée comme avoisinant les
données de la littérature. Aujourd’hui, 1’échographie a supplanté I’'UIV qui est
restée pendant trés longtemps I’examen de base du diagnostic du syndrome de la
jonction pyé¢lo-urétérale. Cependant, il s’agit du couple diagnostic le plus utilisé

dans notre contexte comme dans la série de kirakoya a burkina faso.

Le deuxiéme examen le plus réalisé est I’'UIV qui doit €tre fait aprés un bilan de
la fonction rénale. Elle a permis de faire le diagnostic du syndrome de jonction

pyélo-urétérale dans plus de la moiti¢ des cas. Cependant, sa sensibilité dans
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notre ¢tude est inférieure a celle de I’échographie. Par ailleurs, il s’agit d’un
examen irradiant. Actuellement, de nombreuses équipes n’utilisent pas 'UIV
dans un but diagnostic [40]. Le plus souvent, il s’agit du couple échographie-

scintigraphie rénale qui est utilisé.

Par contre, ’'UCR qui n’a été pratiquée dans notre étude que chez trois patients
est fortement recommandée dans la littérature [40]. Elle permet de mettre en
¢évidence un reflux vésico-urétéral associé et d’envisager une antibioprophylaxie
[23]. Son faible taux de réalisation pourrait étre 1ié a son colit, et a son
indisponibilité dans certains hopitaux. Quant a la scintigraphie rénale, elle n’est
pas pratiquée dans notre contexte, car elle est indisponible sur place. Elle permet
de mesurer la valeur fonctionnelle de chaque rein et peut avoir une incidence sur

les indications theérapeutiques [46].

L’examen cytobactériologique des urines (ECBU) et 1’étude de la fonction
rénale sont de réalisation systématique en cas d’anomalie de la jonction pyélo-

urétérale [31, 49].

Dans notre série, L’ECBU est positif chez la moitié¢ des patients. Le germe le
plus fréquemment retrouvé est Escherichia coli. Ce résultat est superposable a
celui de Tembely [76] qui a obtenu une fréquence de 60%. Par opposition, Tsai
[79] ne retrouve un ECBU positif que chez 6 % de ses patients. Face a
I’association possible d’infection urinaire, certains auteurs comme Pramod [61]
préconisent I’instauration systématique d’une antibiothérapie prophylactique dés
la naissance lorsque I’anomalie a été diagnostiquée en prénatal. Cependant, cette
attitude est un sujet a controverses. En effet, Freedmen [23] trouve cette
antibioprophylaxie nécessaire seulement chez ceux dont I’examen a révélé un

reflux vesico-urétéral [23].

L’apparition d’une insuffisance rénale au cours du syndrome de la jonction

py¢€lo-urétérale est exceptionnelle. Elle est décrite dans des cas trés rares, surtout
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en cas d’atteinte bilatérale ou en cas de pathologie controlatérale associée. Dans
notre sé€rie aucun cas d’insuffisance rénale n’a ¢été¢ décrit méme en cas d’atteinte
bilatérale. Ce résultat contraste avec les données de Coulibaly [14] qui a
rapporté une fréquence de 12,5% d’insuffisance rénale. Cette fréquence élevée

s’explique par le retard de consultation accusé par ses patients.

III. Aspects thérapeutiques et évolutifs

L’attitude vis-a-vis d’un syndrome de la jonction pyélo-urétérale n’est pas
univoque. Elle va de la surveillance a la chirurgie et au traitement endoscopique.
La surveillance est recommandée au cours de la premicre année de vie, méme
pour les syndromes de la jonction pyé¢lo-urétérale tres serrés. En effet, une
¢volution favorable peut étre observée chez plusieurs enfants [55, 61].
Cependant, cette surveillance nécessite un controle échographique répété [5, 61].
La durée de cette surveillance n’est pas bien définie dans la littérature, une
aggravation pouvant survenir a tout moment. Cette surveillance peut étre
associée a un traitement médical (anti-inflammatoire, antalgique, antiseptique,
antibiotique) selon les situations, en particulier, si une infection urinaire survient

ou en cas d’association a un reflux vésico-urétéral ou a des douleurs.

De fagon générale, la majorit¢ des malades peut bénéficier d’une simple
surveillance [61, 55]. Les grandes séries ont montrée en effet que 20% seulement
des patients surveillés vont bénéficier d’une cure chirurgicale, et que 80% vont
guérir spontanément [40, 54]. La décision d’opérer d’emblée, ou
secondairement, aprés surveillance dépend des auteurs mais également des
complications intercurrentes ou de 1’absence d’amélioration au cours de la

surveillance.

Le geste réalis¢ sur la jonction pyélo-urétérale est le plus souvent une
py¢€loplastie par chirurgie ouverte ou par laparoscopie. Ce dernier procédé

constitue actuellement le choix de plusieurs équipes chirurgicales par les bons
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résultats qu’il procure [6, 55, 79]. Cependant, la pyéloplastie selon Hynes-
Anderson garde toutes ses indications dans le traitement chirurgical du
syndrome de la jonction pyélo-urétérale et donne des résultats comparables a la

chirurgie laparoscopique.

Dans notre étude, la chirurgie ouverte est de mise pour tous les patients qui ont
¢té opérés. Cette attitude univoque est liée a I’expérience des opérateurs en ce
qui concerne cette chirurgie mais également a I’absence d’une colonne de
ceelioscopie. Elle nous a donné de trés bons résultats. Nous constatons aussi une
attitude opératoire quasi systématique dans notre étude ; en effet, un seul enfant
a béneficié d’une surveillance €chographique avec évolution favorable. Cette
attitude interventionniste est adoptée par la majorité des auteurs africains [52,

31, 76].

Notre attitude interventionniste peut étre justifiée a posteriori au regard du
nombre de néphrectomies qui a été pratiqué. Cependant, la méthode utilisée
differe d’une région a l’autre. En effet, pendant que la chirurgie ouverte est
adoptée en Afrique de 1’Ouest, les pays maghrébins s’essaient de plus en plus a

la chirurgie laparoscopique [5, 46].
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Le syndrome de la jonction py¢€lo-urétérale peut étre définie comme un trouble
urodynamique de I’évacuation de 1’urine du pyélon vers 1’uretére en rapport
avec un obstacle fonctionnel et/ou organique de la jonction pyélo-urétérale.

C’est la plus fréquente des malformations obstructives du haut appareil urinaire.

A notre connaissance, aucune ¢tude n’a été réalisée au service de chirurgie
pédiatrique de I’hopital Aristide le Dantec sur le syndrome de la jonction pyélo-
urétérale. Nous avons donc jugé nécessaire de réaliser ce travail, dans le but de
rapporter les aspects épidémiologiques, diagnostiques, thérapeutiques, et
évolutifs chez les enfants présentant un syndrome de jonction pyélo-urétérale.
Au plan épidémiologique, nous avons répertori¢ 16 enfants présentant un
syndrome de jonction pyélo-urétérale. Ce qui représentait une fréquence de 1.6
cas / an. Il y avait 10 garcons et 6 filles, soit un sexe ratio de 1, 67. L’age moyen

des enfants étaient 1, 6 ans avec des extrémes de 1 jour et 14 ans.

Au plan diagnostic, les circonstances de découverte étaient principalement
représentées par la douleur lombaire (10 cas) et I’infection urinaire (8 cas).
L’examen physique a permis de retrouver une sensibilité du flanc dans 8 cas, un
contact lombaire dans 6 cas et un examen normal dans 2 cas. La fonction rénale
¢tait normale dans tous les cas. L’ECBU a retrouvé une infection urinaire dans 8
cas. Les germes isolés étaient Esherichia coli dans 7 cas et le staphylocoque
dans 1 cas. L’échographie réalisée chez tous les patients a permis de faire le
diagnostic anténatal chez un patient et le diagnostic postnatal chez 15 patients.
L°UIV pratiquée chez 13 patients a fait le diagnostic chez 8 patients. L’UCR

faite chez 3 patients est revenue normale dans tous les cas.

Au plan thérapeutique, 10 patients ont été traités par des antibiotiques, et 15
patients ont recu un antalgique. L’abstention chirurgicale surveillée a été

décidée chez I’enfant dont le diagnostic a été fait avant la naissance. La
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py¢loplastie selon Hynes-Anderson a ¢été effectuée chez 10 enfants. Une

néphrectomie unilatérale a été faite chez 5 patients.

Les suites opératoires ont ¢té simples chez 11 patients et compliquées chez 4
autres. Les complications étaient une fistule urinaire cutanée (1 cas), une
infection urinaire (1 cas), une lame d’épanchement intrapéritonéale aprés chute
accidentelle du drain et une récidive du syndrome de la jonction pyélo-urétérale
aprés pyéloplastie (1 cas). Ces enfants ont évolué¢ favorablement apres

traitement de la complication.

En résume, le diagnostic du syndrome de la jonction pyé€lo-urétérale au service
de chirurgie pédiatrique du Centre Hospitalier Universitaire Aristide Le Dantec
de Dakar est souvent fait en post-natal, malgré ’apport de I’imagerie dans le
diagnostic prénatal de cette affection. Le couple €chographie-UIV est le plus
usit¢ dans la recherche du syndrome de la jonction pyélo-urétérale. La
py¢loplastie selon Hynes-Anderson est la technique la plus pratiquée, et elle a
donné des résultats satisfaisants. Nous notons ¢également beaucoup de

néphrectomie dans la série.

Au terme de ce travail et a la lumiere de nos résultats, nous faisons les

recommandations suivantes :

- Développer le diagnostic prénatal en formant des médecins dans ce
domaine preécis. Cela permettrait de faire le diagnostic de la pathologie et
de traiter les enfants immédiatement apreés la naissance. Ce diagnostic
prénatal permettrait également de diminuer le taux de néphrectomie tres
important dans la série ;

- Equiper les structures sanitaires en matériels d’échographie et
d’exploration isotopique. Cela permettrait de faire précocement le
diagnostic, d’avoir une définition plus exacte de la valeur fonctionnelle

séparée des reins et d’abandonner progressivement 1’UIV qui n’est
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presque plus demandée dans le diagnostic du syndrome de la jonction
pyélo-urétérale ;

Former les chirurgiens pédiatres a la laparoscopie, qui est décrite
actuellement comme la méthode offrant les meilleurs résultats dans le
traitement du syndrome de la jonction pyélo-urétérale.

Encourager toutes initiatives de collaboration mutidisciplinaire entre les
urologues et les chirurgiens pédiatres. Cela permettrait de faire une bonne

démarche du diagnostic.
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RESUME
But

A notre connaissance, aucune étude n’a été réalisée au service de chirurgie pédiatrique de

I’hopital Aristide le Dantec sur le syndrome de la jonction pyélo-urétérale. Nous avons donc

jugé nécessaire de réaliser ce travail, dans le but de rapporter les aspects gpidémiologiques)
diagnostiques, thérapeutiques, et évolutifs chez les enfants présentant un syndrome de
jonction pyélo-urétérale.

Patients et méthodes

Nous avons colligé 16 dossiers et avions noté la fréquence, 1’age, le sexe, le délai de
consultation, les aspects cliniques, la biologie, la radiologie, le traitement, 1’évolution, et la
durée du séjour hospitalier.

Résultats

L’age de nos malades variait entre 1 jour et 14 ans avec une moyenne de 1,6 ans. On a
recensé 10 garcons et 6 filles, soit un sexe ratio de 1,67. Le diagnostic était fait en anténatal
chez seulement 1 enfant grace a I’échographie obstétricale. Les circonstances de découverte
¢taient principalement représentées par la douleur lombaire (10 cas) et I’infection urinaire (8
cas). L’examen physique a permis de retrouver une sensibilité du flanc dans 8 cas, un contact
lombaire dans 6 cas et un examen normal dans 2 cas. Les examens complémentaires réalisés
sont la FR, ’ECBU, 1I’échographie, I’UIV et cystographie. Le germe le plus retrouvé est
I’Escherichia Coli (7cas). Dix malades ont bénéficié d’une pyéloplastie selon Anderson-
Hynes, et 5 malades d’une néphréctomie. Les suites opératoires ont été simples chez 11
patients et compliquées chez 4 autres, qui ont évolu¢ favorablement apres traitement de la
complication.

Conclusion

Le diagnostic du syndrome de la jonction pyélo-urétérale est souvent fait en post-natal. Le
couple échographie-UIV est le plus usité dans la recherche du syndrome de la jonction pyélo-
urétérale. La pyéloplastie selon Hynes-Anderson est la technique la plus pratiquée, et elle a
donné des résultats satisfaisants. Nous notons également beaucoup de néphrectomie dans la
série.

Mots clés
Syndrome de jonction pyélo-urétérale - Enfants - Diagnostic anténatal — Echographie —
Pyéloplastie selon Hynes-Anderson.
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