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RESUME :

Les malformations génito-urinaires (MGU) sont les malformations les plus fréquemment associé¢es aux malformations anorectales
(MAR). Elles sont une source de morbidité additionnelle. Le but de notre étude est d’une part, évaluer la fréquence et la nature
des MGU en les comparant avec celles de la littérature et d’autre part soulever I'intérét du dépistage précoce. C’est une étude
prospective de 26 cas de MGU (20,8%) recensés d’une série de 125 MAR opérées entre 2006 et 2013 a ’EHS-SMK meére-enfants
Constantine. Tous les patients ont bénéfici¢ d’une échographie. Les MGU sont plus fréquentes dans les MAR hautes, 61,5%, avec
une prédominance masculine de 73%. Les uropathies malformatives représentent 16,8% dominées par le reflux vésicorénal et
I’agénésie rénale; 23,80 % chacune. Les anomalies génitales (7,2%) sont dominées par 1’hypospadias (44,4%) et la cryptorchidie
(22,2%). Nous avons opéré 2 uropathies mettant en jeu le pronostic vital avant la cure de la MAR.

Mots clés: Malformations génito-urinaires (MGU), Malformations anorectales (MAR), Dépistage précoce.

ABSTRACT: UROGENITAL ANOMALIES ASSOCIATED WITH ANORECTAL MALFORMATIONS

Urogenital malformations (UGM) are major associated anomalies in anorectal malformations (ARM) and an additional source of
morbidity. The purpose of our study is to evaluate the frequency and nature of UGM and compare them with those of the literature,
to raise the interest of early screening in order to avoid complications. This is a prospective study of 26 cases with MGU (20.8%)
of a series of 125 ARM operated between 2006 and 2013 at the EHS-SMK mother-child Constantine. Ultrasound was performed
for all patients. UGM were more frequent in the high ARM, 61.5%, with a male predominance 73%. We found 16.8% of uropa-
thies dominated by both vesico-ureteric reflux and renal agenesis (23.80% each). Genital abnormalities (7.2%) are dominated by
hypospadias (44.4%) and cryptorchidism (22.2%). Surgical treatment was performed for 2 life-threatening uropathies, prior to the
surgery of the ARM.
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INTRODUCTION
Les malformations anorectales (MAR) englobent un en-
semble d’anomalies congénitales interrompant de fagon
compléte ou partielle la continuité de I’intestin terminal entrai-
nant une absence ou une anomalie de 1’abouchement du tube
digestif au périnée. On distingue les formes hautes, basses et in-
termédiaires. Le plus souvent, elles sont associées a des fistules
avec le tractus urinaire et génital.
Les MAR, qu’elles soient syndromiques ou non, sont trés sou-
vent associées a d’autres malformations parfois graves : de
41,6% [1] a 71% [2]. Ces anomalies sont souvent une source de
morbidité et de mortalité additionnelle élevée.
Parmi ces malformations, les malformations génito-urinaires
(MGU) sont les plus fréquentes, selon les séries, elles sont pré-
sentes dans 21 a 61% des cas de MAR [3].
Alors que dans les pays occidentaux, le dépistage anténatal des
(MGU) se fait systématiquement permettant leur prise en charge
précoce, nous continuons a recevoir des malades opérés pour
malformation anorectale chez qui les MGU n’ont méme pas été
dépistées.
Cette situation ne peut étre corrigée que grace I’intérét qu’on
doit porter au dépistage systématique des MGU en période néo-
natale, quelque soit le type de la MAR.
L’objectif de notre article est d’estimer la fréquence et la nature
des MGU associées aux MAR dans notre série en les confron-
tant aux données de la littérature et surtout insister sur I’intérét
du dépistage précoce afin de prévenir les complications.

PATIENTS ET METHODES

L’étude de 125 nouveau-nés opérés pour MAR a retrouvé 59
malformations associ¢es dont 26 MGU. C’est une étude pros-
pective descriptive mono centrique de ces 26 nouveau-nés qui
oﬁ\{; présenté une ou plusieurs MGU entre 2006 et 2013.
Nous avons pris comme critére d’inclusion tout nouveau-né
opéré pour MAR toute forme confondue (haute, basse ou inter-
méd,jaire) et présentant des malformations associées type uro-
pathies malformatives et/ou anomalies génitales. On a exclu les
forrrres cloacales.
Nouj‘s avons procédé a un dépistage post-natal systématique de
toutes les malformations associées a la malformation anorectale
grace a I’examen clinique, I’échographie et le reste du bilan uré-
trocystographie rétrograde (UCR), urographie intraveineuse
IV) et IRM, selon la situation. Pour les 26 MGU invento-

iées, nous avons pris en considération les items suivants : le
diagnostic anténatal, la forme topographique de la malformation
anorectale, le sexe, le bilan paraclinique malformatif, le type de
MGU associée, la mortalité et enfin la priorité de prise en charge
selon le type de la malformation urinaire.

RESULTATS

Nous avons colligé 26 cas de MGU ce qui représente 44% du
total des malformations associées et 20,8% de notre série.

Le diagnostic anténatal a été réalisé chez 30,8% des cas (figure
1). L'urétérohydronéphrose majeure était au premier plan avec
15,4%, suivie par 1’oligoamnios 11,5% puis | cas d’hydronéph-
rose 3,8%.

Pour les formes topographiques nous avons eu 16 formes hautes,
3 intermédiaires et 5 formes basses, dont 19 garcons, 5 filles et
2 désordres du développement sexuel (DSD). Le sex-ratio était
de 3,8 (figure 2).

L’incidence des MGU était plus élevée dans les MAR hautes
61,5%. Les MGU étaient plus fréquentes chez le gargon 73%
(figure 2).
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Figure 1. Répartition selon les données de I’échographie anténatale
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Figure 2. Répartition des MGU selon la forme anatomique
et selon le sexe.

Le bilan paraclinique de dépistage post natal des malformations
urogénitales a été réalisé de manicre systématique en période
néonatale. Si ’examen clinique a permis facilement de détecter
les malformations génitales, les uropathies malformatives ont
impos¢ la réalisation de 1’échographie abdominopelvienne.
Ainsi, les malformations génitales cliniquement décelables ont
été notées chez 11 cas. 19 anomalies de I’arbre urinaire ont été
identifiées par 1’échographie.

Un bilan secondaire a été réalis¢ a visée de diagnostic étiolo-
gique a savoir UCR, UIV et ou IRM selon les cas. L'UCR a été
faite chez tous les garcons avec une forme haute et intermédiaire
(13 cas) et chez les 3 filles avec une échographie urinaire posi-
tive. L’UIV a été réalisée chez 3 malades présentant une hydro-
néphrose a I’échographie. L’IRM a été réalisée chez 10 malades
afin d’apprécier les uropathies et notamment en cas d’anomalies
rachidiennes et médullaires associées.

Le reflux vésico rénal et I’agénésie rénale étaient au premier
plan des malformations urinaires avec un taux de 23,80% cha-
cune. La maladie de la jonction pyélo urétérale, le méga uretére
congénital et le rein multikystique ont été notés avec un taux de
14,3% chacune. L’extrophie vésicale a été retrouvée dans 9,5%
des cas.

L’hypospadias était au premier plan des malformations géni-
tales 44,4% suivi de I’ectopie testiculaire vraie 22,2% (1 ecto-
pie vraie et 1 cryptorchidie persistante a 18 mois) ensuite 1 cas
de DSD, 1 cas d’épispadias et 1 cas de cloison vaginale repré-
sentant 11,1% pour chacun.

Les MGU ont été ainsi identifiées et leur type est illustré dans
les figures 3 et 4.
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Nous avons eu 5 déces en post natal immédiat. 1l s’agissait
de 5 syndromes polymalformatifs sévéres associant plusieurs
malformations particuliérement les cardiopathies mettant en jeu
le pronostic vital (60% des déces) (tableau 1).

Tableau I. Syndromes polymalformatifs et mortalité.

Mortalité: 19,23 % — Syndromes poly-malformatifs Forme

MAR + JPU bilatérale + Trisomie 21 + Craniosténose + 1
'Adactylie 5 doigts bilatérale + Cardiopathie

MAR + Extrophie vésicale + Omphalocéle type 2 +
PBVE bilatéral

MAR + Extrophie vésicale + Laparoschisis type 3

MAR + DSD + Polydactylie bilatérale + LCH bilatérale
+ Agénésie tibiale bilatérale + PBVE bilatéral + Klippel
Fiel + Synostose congénitale des vertebres cervicales
+ Hémi-vertebres dorsolombaires + Bifidité costales
multiples + Agénésie sacrée + Cardiopathie

MAR + DSD + T21 + Hydrocéphalie + Cardiopathie + H
IAgénésie sacrée + Scoliose dorsale congénitale
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Notre prise en charge était la mise en route d’une antibioprophy-
laxie systématique de I’infection urinaire dans les uropathies
obstructives et le reflux vésico-rénal.

Quand I’indication était posée, le traitement chirurgical ou en-
doscopique fut réalisé aprés le traitement radical de la malfor-
mation anorectale vers 1’age de 13 mois.

Néanmoins, 2 cas ont nécessité une prise en charge précoce
apres la colostomie et donc avant le traitement radical de la
MAR : une hydronéphrose stade III sur un rein unique et une
hydronéphrose géante.

DISCUSSION

Les malformations ano-rectales sont complexes. On peut op-
poser a la relative bénignité des formes basses, la gravité des
formes hautes et intermédiaires.

Les MAR sont souvent associées a d’autres malformations quel-
quefois graves mettant en jeu le pronostic vital. Cette situation
est particuliérement observée dans les formes hautes [4,5].
Nous avons noté 47,2% de malformations associées dans notre
série, leur incidence dans la littérature varie de 41,6% [1]a 71%
[2]. Ceci est expliqué par le fait que la fréquence des formes
hautes est différente d’une série a une autre.

Les tractus digestif, génital et urinaire étaient communs a 1’ori-
gine et se séparent au cours du développement embryonnaire
grace au cloisonnement du cloaque par le septum uro -rectal [6].
Il n’est donc pas rare de constater des malformations génito-
urinaires associées.

Les malformations génito-urinaires sont ainsi fréquentes chez
les patients atteints de MAR, notre taux de 20,8% concorde
avec celui des autres séries (tableau II) [7-10,] ainsi qu’avec ce-
lui de Srivastava V et al. [11] (25%) et de Nandlal K (18,75%)

[12]. Aigrain [13] et Louis-Borrione [3] ont retrouvé des taux
allant de 26% a 60% et de 21 a 60% respectivement.

Le diagnostic anténatal des malformations associées continue
a poser des problémes dans notre pays. En effet, les uropathies
malformatives ont été dépistées en anténatal chez 30,8% des cas.
Dans la littérature le taux est de 50% [14] grace aux progres et
a I’intérét porté au dépistage prénatal dans les pays développés.
On peut penser que le diagnostic précoce apporte un bénéfice a
I’enfant par la correction de I’anomalie et /ou la prévention des
complications.

La fréquence des MGU varie en fonction de la forme topogra-
phique de la MAR et du sexe. Dans la présente étude, il a été
observé que les MGU associées sont plus fréquentes dans les
formes hautes 61,5% et chez le garcon 73%, ce qui n’est pas
contraire a d’autres études [10,14-17].

En effet, SrivastavaV et al. [11] ont noté dans leur série de 220
MAR 55 MGU (25%) dont 18% filles et 82% garcons. Elles
sont de ’ordre de 68,75% dans les formes hautes, de 22,54%
dans les formes intermédiaires et de 16,1% dans les formes
basses.

Les uropathies sont source de dommages significatifs des voies
urinaires supérieures si elles ne bénéficient pas d’un dépistage
précoce et d’une prise en charge adéquate [18-21].

Des études prospectives ont recommandé que tous les enfants
atteints de MAR doivent bénéficier d’une échographie de I’arbre
urinaire et du tractus génital dans la période néonatale [22].

Un bilan secondaire (UCR, UIV et IRM) est toujours réalisé au
cas par cas en fonction des données de 1’échographie, du sexe et
de la forme topographique [22].

Comme dans les données de la littérature, le reflux vésico rénal
(RVR) et I’agénésie rénale sont les plus fréquents des uropathies
retrouvées dans les MAR [12,23]. Dans notre série, 1’associa-
tion avec le RVR est de 23,80 %, seclon les auteurs, elle varie
entre 20% a 47,2% [10]. L’hypospadias est la plus fréquente
des malformations génitales secondée par 1’ectopie testiculaire
[12,24] ce qui corrobore nos résultats.

Notre taux de mortalité était de 19,23%, il est proportionnel a la
sévérité de la MAR (4 MAR hautes sur les 5 déces), aux mal-
formations associées particulierement les cardiopathies et a la
gravité du syndrome polymalformatif. Selon Joseph V.T [25],
le taux de mortalité varie de 11,1% a 34,7%.

Le traitement antibiotique prophylactique systématique a pour
but de prévenir les complications parfois redoutables des uro-
pathies. En effet, I’obstruction, 1’hyperpression rétrograde et la
stase urinaire sont une source d’infection. Celle-ci peut aboutir
a des complications séveres telles la pyélonéphrite, la néphropa-
thie de reflux, la pyonéphrose et la septicémie ce qui met en jeu

le pronostic fonctionnel rénal et parfois vital imposant une prise
en charge précoce. /

Grapin [26] préconise de prendre en charge en période néon
tale les hydronéphroses géantes du nouveau-né; ainsi que les
atteintes bilatérales de haut grade et les valves de 1’urétre pos-
térieur.

Dans la grande majorité des cas, la prise en charge chirurgicale
ou endoscopique des malformations urogénitales se fait aprés
celle de la malformation anorectale.

CONCLUSION

La fréquence des MGU associées aux MAR et la gravité de cer-

taines rend le dépistage plus que nécessaire. Beaucoup d’efforts
doivent étre fournis en matiére de diagnostic anténatal.
Bien que certaines sont évidentes lors de I’inspection, en par-
ticulier les anomalies génitales, d’autres ne sont pas apparentes
cliniquement mais ont le potentiel de provoquer une morbidité
majeure, voire méme une mortalité.
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Tableau II. Les malformations génito-urinaires selon les auteurs.

Auteur Gross[7] Kiesewetter [8] Smith [9] Ratan[10] Notre série
Nbre patients 507 317 246 416 125
% Anomalies 40% 54% 61% 58% 47,2%
Génito-urinaires 16% 40% 25% 39% 20,8%
Vert/squeletiques 5% 6% 26% 41% 24%
Cardiaques 8% 7% 9% 10% 15,2%
Gastro-intestinales
+ Atrésie congénitale de I’cesophage) 9% 13% 12% 15% 9,6%
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Le dépistage des MGU doit étre systématique par 1’examen cli-
nique minutieux et I’échographie postnatale quel que soit le type
de la MAR. Il permet la prévention des complications.

Dans certaines situations mettant en jeux le pronostic vital no-
tamment les uropathies malformatives ayant entrainé une dé-
tresse urologique, la prise en charge endoscopique ou chirurgi-
cale doit étre envisagée avant celle de la MAR.
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