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1. Introduction

Les valves de I'urétre postérieur (VUP) représentent une des causes principales d’insuffisance rénale
terminale chez les enfants de sexe masculin. Elles sont en tous les cas la cause principale d’obstruction
sous vésicale chez le foetus avec une incidence entre 3 et 8/ 10.000 naissances. L’acces au diagnostic
anténatal (DAN) permet d’envisager pour les cas les plus graves (oligopamnios sévere et/ou syndrome
polymalformatif) une interruption de grossesse et pour les cas moins séveres d’optimiser la prise en
charge néonatale et le suivi pédiatrique (voire le suivi a I’age adulte) (1,2). Les VUP illustrent
parfaitement I’impact du DAN sur I’optimisation possible de la PEC d’une pathologie malformative
urologique mais aussi certaines limites du DAN liés a la complexité de pathologie elle-méme et a son «
histoire naturelle ».

Il apparait des lors important de connaitre le diagnostic et les complications liés aux VUP de méme que le
role de I’imagerie a chacune des étapes de la vie des patients.

2. VUP et diagnostic anténatal

La suspicion échographique d’une obstruction sous vésicale foetale conduisant - potentiellement - au
diagnostic de valves de I’urétre postérieur (VUP) se fait au travers de la démonstration d’une vessie
augmentée de volume (« mégavessie ») dont la vidange n’est pas observée durant I’examen ou durant des
examens successifs. Les critéres diagnostiques échographiques des mégavessies aux 2e et 3e trimestres ne
sont pas consensuels. La pratique échographique considere une hauteur maximale de la vessie de 3 cm au
2eet 5 cm au 3e trimestre sur une coupe médio-sagittale; d’autres études ont introduit le concept de «

volume vésical » établissant la limite diagnostique (et pronostique) a 5,4 cc (3-6). 7



Les cas diagnostiqués au au-dela de la 26 semaine, et avec un liquide amniotique normal ont un meilleur
pronostic (mortalité 9% - altération fonction rénale 11%; inversement, les cas diagnostiqués avant 20 sem
et avec un oligoamnios ont un pronostic beaucoup plus réservé et une fonction rénale altérée (mortalité
55% et altération fonction rénale 44%).

Certaines caractéristiques échographiques permettent de différentier les VUP des autres diagnostics
potentiels. Une mégavessie a parois épaissies (au-dela de 2 mm d’épaisseur) et irréguli¢res est fortement
évocatrice du diagnostic de VUP en particulier si sa vidange n’est pas observée au cours de I’examen et a
fortiori aux cours d’examens successifs. La dilatation de I’urétre postérieure (« Keyhole sign ») est un signe
échographique largement débattu; certains auteurs considérent qu’il est peu fiable, d’autres au contraire y
associent une valeur prédictive positive importante pour le diagnostic de VUP. Idéalement, la dilatation de
I’urétre postérieur foetale devrait étre recherchée sur une coupe sagittale trans-perinéale. Ce signe peut
cependant étre retrouvé dans certaines mégavessies sans obstacle et en particulier dans le syndrome de
Prune Belly (7-10). Des publications récentes insistent sur I’importance d’évaluer les voies urinaires
supérieures, la vessie et ’urétre durant la miction foetale. Ces auteurs soulignent I’intérét de 1’¢tude du col
vésical et son hypertrophie chez les foetus présentant des VUP (M Brasseur-Dauduy - Cours de Médecine
foetale Montpellier 2021).

L’échographie permet également d’apprécier les anomalies associées des voies urinaires supérieures. Il
s’agira le plus fréquemment d’une dilatation (uni- ou bilatérale) de degré variable. Il faut souligner que des
VUP peuvent exister sans dilatation significative des voies urinaires. Par ailleurs, une hyperéchogénicité
du parenchyme rénal, sans différentiation CM mais avec la présence de kystes corticaux ou médullaires
signe une dysplasie obstructive secondaire aux VUP et indique un risque d’une réduction potentielle de la
fonction rénale. Un urinome périrénal pourra aussi étre démontré en association avec les VUP; sa présence

tend a démontrer que le systéme urinaire a été, du fait de I’obstruction, sous pression ce qui a



entrainé la rupture d’un calice. Les conséquences de 1’urinome font aussi 1’objet d’une controverse; pour
certains auteurs, la rupture protége le parenchyme rénal, pour d’autres, elle aurait plutot un effet délétére.
Une rupture vésicale peut également survenir in utéro déterminant une ascite urinaire.

Un reflux vésico-urétéral de haut grade constitue le principal diagnostic différentiel des VUP. La présence
d’une mégavessie a parois fines associée a une dilatation pyélo-calicielle fluctuante durant I’examen
échographique obstétrical fera évoquer ce diagnostic. Le prolapsus urétral d’une urétérocéle et les rares cas
de valves de I'urétre antérieur sont d’autres diagnostics différentiels potentiels. Enfin, d’autres causes plus
rares de mégavessie peuvent également étre envisagees: le syndrome de « Prune-Belly » et celui de «
mégavessie-microcolon- hypopéristaltisme intestinal ».

Bien entendu, il s’agira, lors de la découverte d’une mégavessie avec une suspicion de VUP, de rechercher
les éventuelles malformations associées d’autres systémes ainsi que des anomalies chromosomiques (plus
fréquentes en cas de diagnostic de VUP au ler trimestre).

Un environnement maternel peu favorable, une présentation foetale rendant son évaluation difficile, un
oligo/anamnios sont certainement des circonstances ou 1’on pourra proposer une imagerie par résonance
magnétique (IRM) afin de mieux caractériser 1’état du parenchyme rénal et de la vessie. La survenue
d’ascite inexpliquée ou d’urinome peuvent également inciter a réaliser une IRM. Dans ce cadre, les
séquences pondérées T2 seront le plus informatives. La recherche de malformations associées d’autres
systéemes pourra aussi étre intéressante par IRM; ce seront surtout des malformations neurologiques,
digestives et génitales qui seront ciblées. Ceci sera particulierement utile pour exclure (ou confirmer) les
cas (exceptionnels) du syndrome de « mégavessie-microcolon-hypopéristaltisme intestinal », diagnostic

grevé d’un mauvais pronostic. Les séquences pondérées T1 seront utiles pour visualiser le microcolon et



d’ailleurs toute autre pathologies digestives (11-13). L’IRM sera également utile, en cas d’oligoamnios
pour évaluer le volume pulmonaire.

Au total, le DAN semble avoir une excellente sensibilité (>90%) mais une specificité moyenne (65%)
pour un diagnostic de VUP (2).

Il faut enfin souligner que toutes les VUP ne bénéficient pas d’un diagnostic anténatal. Un nombre non

négligeable de cas sera dépisté ultérieurement dans 1’enfance.

3. Prise en charge prenatale (médecine foetale)

Chez un foetus suspect de valves de I'urétre postérieur, avec des signes échographiques pouvant évoquer
une insuffisance rénale (altération de 1’échogénicité du parenchyme rénal, perte de la différenciation
cortico-médullaire, présence de kystes corticaux ou médullaires et certainement un oligoamnios),
I’évaluation anténatale de la fonction rénale foetale pourra étre proposée aux parents, afin d’envisager une
prise en charge in utero, ou de discuter une demande d’interruption médicale de la grossesse d’indication
foetale. La prédiction de la fonction foetale est un préalable a toute tentative thérapeutique in utéro (14).
Plusieurs marqueurs ont été étudiés, sur différents sites de prélévements foetaux (liquide amniotique, urines
foetales, ou sang foetal). Plus récemment certains auteurs ont rapporté la corrélation entre le temps de
remplissage de la vessie foetale et sa fonction rénale résiduelle (15).

Le meilleur marqueur prédictif de la fonction rénale foetale semble étre la (12 microglobuline mesurée dans
le sang foetal. Lorsqu’elle est supérieure a Smg/l, elle prédit une insuffisance rénale dans 96% des cas (16).
Ce dosage est effectué dans un laboratoire de référence, aprés ponction de sang foetal. La balance
bénéfice/risque de ce geste doit étre discutée en amont avec les parents. La ponction d’urine foetale
contenue dans une mégavessie, avant 23 SA, permet de diagnostiquer des anomalies digestives associées

(fistule uro-digestive) qui gréverait le pronostic.



Le dosage de la 2 microglobuline sur une ponction d’urine vésicale a une sensibilité d’environ 80% et une
spécificité de 89% pour le diagnostic d’insuffisance rénale foetale. La ponction d’urines foetales avant 23
SA permet de distinguer le groupe des foetus porteurs de valves de 1’urétre postérieur avec biochimie
urinaire normale - chez lesquels une thérapie in utero peut étre discutée - , des foetus avec une biochimie
urinaire anormale pour lesquels le pronostic rénal est incertain, et des foetus porteurs de fistule uro-
digestive, ce qui alourdit leur pronostic (17).

Sur une étude rétrospective portant sur 89 foetus, avec un suivi de la fonction rénale jusqu’a I’age de 10
ans, les marqueurs pertinents étaient la [ 12 microglobuline et le chlore urinaires (18).

La ponction amniotique permet aussi de réaliser une mise au point cytogénétique.

Le drainage vésico amniotique ou la cystoscopie anténatale permettrait de limiter la pression imposée par
’obstacle sous vésical sur I’arbre urinaire (19). Une méta-analyse (20) reprenant les gestes thérapeutiques
intra utérins dans les LUTO (Low Urinary Tract Obstruction) a montré que lorsqu’un drain vésico-
amniotique est mis en place au 2eme trimestre, il améliore de fagon significative la survie dans le groupe
enfants drainés (OR 2,54). La fonction rénale & 2 ans serait également meilleure & la naissance dans le
groupe des enfants drainés in utero; ce dernier point est toutefois fortement débattu.

Ces gestes de dérivation uro-amniotique ou de levée de valves par cystoscopie ne sont pas sans risques.
Ces techniques entrainent un risque de complications foetales d’environ 15 a 20%, comprenant la rupture
prématurée des membranes, la fausse couche spontanée tardive ou ’accouchement prématuré. La photo-
coagulation laser par cystoscopie anténatale peut également se compliquer de Iésions de contact (fistules
uro-digestives, lésions périnéales) (20,21). En cas d’évolution péjorative malgré un geste effectué in utero,
une interruption médicale de la grossesse d’indication foetale pourra étre discutée en cas de demande

parentale.



4. Imagerie post natale diagnostique et pour le suivi

Toute suspicion anténatale de VUP conduira a la réalisation postnatale rapide d’une échographie. En
période néonatale,en cas de VUP, la vessie est de grande taille et surtout sa paroi apparait épaissie et
irrégulieére. L urétre postérieur est potentiellement dilaté surtout pendant la miction. La région de 1’urétre
postérieur et du col vésical (présentant une angulation anormale), peuvent utilement étre investigués par
voie transpérinéale.

Une échographie détaillée des reins doit étre réalisée a I’aide des sondes linéaires de haute fréquence pour
établir une cartographie des anomalies parenchymateuses et d’objectiver le degré de dilatation des voies
urinaires. Elle constitue 1’examen de référence pour les controles ultérieurs. Il faut noter que les anomalies
échographiques ne sont pas nécessairement prédictives de la survenue d’une insuffisance rénale (22-24).
Si I’échographie confirme la suspicion de VUP ou encore si la suspicion clinique reste importante, une
cystographie doit étre réalisée dans la suite immédiate a la recherche de 1’obstacle éventuel et de ses
conséquences. L’examen permet de différentier les VUP des autres diagnostics potentiels : RVU de haut
grade, valves de 1’urétre antérieur, polype urétral ou encore urétérocéle prolabée dans I’urétre.

Le mode de réalisation de la cystographie par sondage ou par ponction sus-pubienne reste débattu. Méme
si dans le cadre de VUP I’approche sus-pubienne doit étre privilégiée, les deux voies d’abord paraissent
¢galement fiables. L’élément déterminant est plutot I’expérience de 1’opérateur (25). Par ailleurs, certaines
équipes ont développé une expertise dans la réalisation de cysto-sonographie de contraste y compris pour

la visualisation de VUP (26).



Un contréle d’échographie et une cystographie devront étre réalisés 6 semaines aprés le traitement des
valves. Ceci permet de confirmer la résection correcte des valves, I’amélioration éventuelle du volume
vessie ainsi que 1’évolution du reflux vésico urétéral.

Le role de I’imagerie pour le suivi des patients traités pour VUP, en particulier celui de 1’échographie, sera
surtout de vérifier la croissance rénale, 1’évolution des anomalies constatées a la naissance mais aussi les
caractéristiques de la vessie — paroi, volume, résidu post-mictionnel. Il s’agira également d’évaluer les
complications chaque fois qu’elles surviennent (infections urinaires, développement de lithiases, épisodes
d’augmentation de I’insuffisance rénale...) (24).

Des cystographies (couplées éventuellement avec des épreuves uro-dynamiques) pourront également étre
réalisées en fonction de la nécessité d’évaluer les problémes mictionnels fréquemment observés chez ces
patients (voir plus loin).

5. Prise en charge médicale néonatale

Comme déja indiqué, 1’accouchement devrait préférentiellement étre réalis€ dans un hopital disposant
d’unités d’urologie, néphrologie, radiologie pédiatriques et réanimation néonatale. La prise en charge doit
étre rapide, des I’accouchement. L’examen clinique recherchera une organomégalie abdominale (vessie,
reins) et vérifiera le jet urinaire. Ensuite, comme déja indiqué, une échographie rénale et vésicale est
réalisée. Si cette derniére est probante, ou si la clinique reste suspecte, il faut enchainer avec une
cystographie sus pubienne. Dans tous les cas (en ce y compris si la cystographie n’est pas possible), une
sonde vésicale est posée et le malade est admis en réanimation pour la gestion d’une potenticlle levée
d’obstacle entrainant une déshydration et des troubles ioniques. La polyurie secondaire a ’atteinte tubulaire
doit étre partiellement compensée par perfusion. La sonde vésicale permet de mettre I’ensemble du systéme

urinaire a basse pression (27-29).



Une premiére évaluation de la fonction rénale sera réalisée apres la levée d’obstacle par un dosage de la
créatininémie.

Dans de rares cas, I’enfant peut présenter une oligo-anurie avec insuffisance rénale terminale nécessitant
une rapide mise en dialyse péritonéale.

Dés que les parameétres ioniques sont contrélés, une intervention chirurgicale peut étre programmeée.

6. Traitement (endocopique) néonatal et suivi urologique

Le traitement des VUP est chirurgical (endoscopique) et doit étre réalisé avant que le nouveau-né ne quitte
la maternité.

L’endoscopie est réalisée sous anesthésie générale ; elle consiste en I’introduction d’un endoscope rigide
par le méat urétral. Dans une premicre phase, diagnostique, I’'urologue objective le parcours de 1’urétre
antérieur et bulbaire, la mise en évidence des valves (Fig. 5), I’élargissement de I’urétre postérieur, 1’aspect
du col vésical, la description de la vessie (trabéculations, diverticules, positions des orifices urétéraux).
Dans un second temps, thérapeutique, en quittant la vessie pour regagner I’urétre postérieur, les valves sont
a nouveau identifiées. La résection de visu est réalisée 1’aide d’une électrode, d’un résecteur ou d’une lame
introduite dans le canal opérateur de 1’endoscope. A la fin de la procédure, une sonde vésicale est laissée
en place pour 48 heures. La sonde urinaire retirée, on suit la diurése, la qualité du jet urinaire et le bilan
néphrologique (créatininémie, base excess,natriurése) ; enfin, une antibioprophylaxie est administrée si un
reflux vesico urétéral est présent (27-29).

Sur le plan urologique pédiatrique, 1’obstacle sous vésical que représentent les VUP aura des conséguences
en cascade sur ’ensemble de 1’appareil urinaire: dysfonction vésicale, reflux vésico urétéral (RVU), méga
uretére, dysplasie rénale, anomalie a I'écoulement des urines. Ce large spectre d’anomalies des voies
urinaires risque de perdurer, malgré la résection des VUP et vont guider le suivi et la prise en charge

urologique pédiatrique.



RVU et le mégauretére ont des traitements chirurgicaux bien établis chez des malades sans VUP, par contre
une option chirurgicale chez des malades avec VUP ne sera réalisée qu’aprés mire réflexion
pluridisciplinaire.

Actuellement, la tendance reconnue est d’éviter tout geste invasif sur la vessie (cure antireflux). On
privilégie I’approche médicamenteuse avec les alphabloquants (étude multicentrique frangaise en cours).
A ceci est associ€ le cathétérisme intermittent par 1’urétre ou via un dispositif de type Mitrofanov. La
montée de sondes urétérales, la pyélostomie, I'urétérostomie peuvent €tre une solution provisoire,
notamment quand la jonction urétéro-vésicale est obstructive sur I'épaississement de la paroi vesicale. Une
intervention de type Bricker est une exception. Dans le cadre d’un reflux avec deux reins qui fonctionnent
suffisamment, une injection de Deflux peut permettre de résoudre le reflux et réduire le risque infectieux.
En I’absence de fonction d’un des reins, il peut étre proposé devant les pyélonéphrites répétées une
néphrectomie avec urétérectomie partielle. Le reste de I’uretére est mis a la peau en urétérostomie comme
futur dispositif / conduit de Mitrofanov.

Chaque prise en charge chirurgicale décrite ci-dessus, se fait en concertation avec 1’équipe de
néphrologie pédiatrique dans le cadre de réunion pluridisciplinaire ou la radiologie pédiatrique fait valoir
toute sa pertinence par le biais des échographies, cystographie couplée a la vidéo urodynamique.

L’objectif est de retarder et devancer une évolution péjorative de 1’atteinte rénale et de préparer le

malade au mieux a 1’éventualité d’une insuffisance rénale terminale (27-29).



7. Suivi néphrologique et traitements urologiques dans le parcours de patients avec VUP

7.1 Fonction rénale

L’évolution chez les nouveau-nés se fait le plus souvent vers une amélioration progressive de la fonction
rénale grace a la maturation rénale durant la premiéere année de vie. Un nadir de la créatinine durant la
premiere année inférieur a 10 mg/l est corrélé avec ’absence d’insuffisance rénale terminale dans les 2
premiéres décennies et avec un meilleur pronostic a long terme. L’hyperéchogénicité du parenchyme rénal
est pour certains un facteur de mauvais pronostic sur la fonction rénale a moyen terme.

Environ 30% des patients avec VUP évolueront vers une insuffisance rénale terminale et seront
potentiellement candidats a une greffe rénale, vers 1’adolescence pour la plupart (30)

La pose chirurgicale d’un cathéter de dialyse péritonéale et la transplantation rénale préemptive ou pas font
partie de la prise en charge ultime pour certains des patients. Le succes et le bon fonctionnement du
transplant rénal passe par un réservoir vésical a basse pression obtenu au besoin par des traitements
appropriés (médications, cathétérisme intermittent, intervention de Mitrofanov, agrandissement veésical) et

préalablement contrélé par les explorations fonctionnelles urinaires (voir plus loin).

7.2 Infection urinaire

Les infections urinaires fébriles sont une des principales complications des valves de 1’urétre postérieur.
Elles doivent étre dépistées précocement afin d’éviter I’ajout de cicatrices infectieuses aux 1ésions de
dysplasie déja existantes. Le traitement par antibiothérapie se fait par voie intraveineuse. Ces infections
compliquent souvent un reflux vésico-urétérale bilatéral de haut grade ou des troubles de la vidange

vésicale (29).



7.3 Dysfonction vésicale et troubles mictionnels.

La dysfonction vésicale et la difficulté a I’écoulement des urines sont les plus difficiles a surveiller,
monitorer, et évaluer, malgré un grand nombre d’examens complémentaires désormais disponibles; des
problémes d’incontinences sont décrits chez 18-80% des patients avec valves. Elles vont donner le tempo
de la prise en charge chirurgicale. En effet, il faut se souvenir que le systeme urinaire est a basse pression
et notamment la vessie vide ou pleine. Cette derniere est le “pacemaker” de 1’appareil urinaire. Or, les VUP
modifient I’ensemble de 1’appareil urinaire qui tout au long de la vie foetale s’était mué en systeme a haute
pression pour parvenir a surmonter "obstacle sous vésical. Le suivi clinique uro-néphrologique pédiatrique
va s’atteler a la mise en oeuvre d’un systéme urinaire a basse pression se vidant correctement et a la gestion
des complications infectieuses. La grande majorité de ces patients auront une acquisition de la propreté
retardée (atteinte sphinctérienne, vessie hyperactive, hyperdiurese). La kinésithérapie est proposée apres
I’acquisition de la propreté. Précocement la vidange vésicale sera évaluée par la réalisation de « bladderscan
» post mictionnel et par des cysto-mictiométries. Dans les cas décompenses, la vessie présentera une aspect
flasque et diverticvculaire ; la vidange vésicale sera incompléte. Cette mauvaise vidange veésicale, outre les
risques infectieux, est a I’origine d’une dégradation de la fonction rénale. La persistance de fuites urinaires
apres 1’acquisition de la propreté peut étre tres invalidante sur le plan social et aboutir a la réalisation d’une
intervention de Bricker (cystectomie avec urétérostomie). La transplantation rénale ne pourra étre

envisagée que lorsque les problémes vésicaux seront reglés (30-34).

7.4 La croissance des patients avec VUP

La tubulopathie fréquente en cas de VUP entraine une perte d’eau, de bicarbonates et de sodium a

I’origine d’une mauvaise croissance essentiellement pondérale, devant étre



compensée durant plusieurs mois. La croissance staturo-pondérale de I’enfant doit étre surveillée
mensuellement durant la premiére année de vie afin d’adapter régulicrement les apports caloriques et
hydriques. Dans la seconde année le retard de croissance staturopondérale survient si I’enfant présente une
insuffisance rénale sévére et peut conduire a la mise en dialyse et/ou a la prescription d’hormone de
croissance (29-35).

8. Au total :

L’approche pluridisciplinaire dans la prise en charge des VUP est essentielle des la vie foetale et ses
bénéfices sont démontrés (36). Dans le cadre d’un suivi, chaque période de la vie du patient est importante
de par et pour elle-méme: la vie foetale, la période postnatale immédiate, la période de la petite enfance, la
pré-adolescence ainsi que 1’adolescence. Chaque période nécessite les compétences de médecins experts.
A chaque période aussi, il faut intégrer les différentes spécialités concernées par la pathologie et s’assurer
que la mise au point est compléte. Dans le cas précis des VUP, il faut faire appel aux compétences
d’obstétriciens, de radiopédiatres, de néphrologues et d’urologues. A chaque stade, il faut de plus
s’adjoindre des compétences plus spécifiques : généticiens, néonatologues, nutritionnistes,
psychologues...A chaque stade également, I’imagerie pédiatrique a un rdle important a la fois pour le
diagnostic de la maladie, pour la PEC néonatal et pour I’évaluation des complications.

L’instauration de cette pluridisciplinarité des la période anténatale permet de mieux comprendre, de mieux
anticiper et donc de mieux expliquer aux parents, au patient ainsi qu’aux autres soignants les différentes
situations auxquelles ils risquent d’étre confrontés tout au long de la vie du patient. Clairement, cette

pluridisciplinarité permet d’assurer une meilleure continuité des soins.
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