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Profil clinique et para clinique des vessies neurolo-
giques congénitales
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RESUME

Les vessies neurologiques congénitales (VNC) représentent un véritable probléme de santé publique en
raison du risque important d'infections urinaires récidivantes et d'insuffisance rénale chronique.

But : Analyser les caractéristiques cliniques, para cliniques des VNC.

Méthodes :Etude rétrospective de 32 dossiers de VNC colligés au service de Pédiatrie de I'Hopital Charles
Nicolle de Tunis sur 20 ans et demi (Janvier 1996-Juin 2016).

Résultats : L'age moyen était de 6,9+4,29 ans. Les circonstances de découverte étaient dominées par I'in-
suffisance rénale chronique avec 53% des cas. Les étiologies des VNC étaient : un myéloméningocele dans
56%, un dysraphisme spinal occulte dans 25%, une agénésie sacrée dans 13%, un tératome sacro coccygien
dans 3% et une infirmité motrice cérébrale dans 3%. Parmi les 18 cas de myéloméningocele, I'age moyen
de prise en charge dans notre service était de 7,6%4,76 ans. La clairance moyenne de la créatinine était de
58 ml/mn/1,73m. Les anomalies urodynamiques les plus fréquentes étaient I'hypocompliance dans 85%
et I'nypocontractilité vésicale dans 57%. Parmi les dysraphismes spinaux occultes, les signes fonctionnels
notés étaient : une dysurie, une incontinence urinaire diurne et une rétention aigue d'urines. Parmiles 4 cas
d'agénésie sacrée, les anomalies urodynamiques notées étaient une vessie hypocompliante dans 2 cas, une
dyssynergie vésico sphinctérienne dans 1 cas et une vessie de petite capacité dans 1 cas.

Conclusion : La prise charge des VNC demeure encore tardive dans notre pays. Le diagnostic se fait dans la
moitié des cas au stade d'insuffisance rénale chronique.
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ABSTRACT

Congenital neurogenic bladder (CNB) is a public health problem than may lead to recurrent urinary tract infec-
tions and chronic renal failure.

Aim : to analyze the clinical, radiological, urodynamic features of CNB.

Methods : Retrospective study of 32 CNB cases diagnosed and treated in Pediatric

Department of the Charles Nicolle Hospital in Tunis over 20 and a half years (January 1996-June 2016).

Results : The mean age was 6, 914, 29 years. Chronic renal failure was the main presenting feature in 53% of
cases. The etiologies of CNB were myelomeningocele in 56%, occult spinal dysraphism in 25%, sacral age-
nesis in 13%, sacro coccygeal teratoma in 3% and cerebral palsy in 3%. Among the 18 cases of myelomenin
gocele, the average age of care in our department was 7, 6924, 76 years. The mean creatinine clea rance
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was 58 ml / min / 173 m2 The urodynamic assess-
ment revealed poor compliance in 85%, hypoactive
bladder in 57% and hyperactive bladder in 28%.
Among occult spinal dysraphisms, clinical features
were: dysuria, urinary incontinence and acute re-
tention of urine. Of the 4 cases of sacral agenesis,
reflux was noted in 3 cases. The urodynamic ab-
normalities noted were poor compliance in 2 cases,
sphincter dyssynergy in 1 case and bladder of small
capacity in 1 case.

Conclusion : The management of CNB remains still
late in our country. Chronic renal failure is unfortuna-
tely the main presenting feature in half of the cases.

Key words : Neurogenic bladder; Renal failure; Child

INTRODUCTION

Les vessies neurologiques congénitales (VNC) sont
définies par un dysfonctionnement vésico-sphinc-
térien secondaire a une Iésion congénitale du sys-
téme nerveux [1-3]. Elles constituent un véritable
probléme de santé publique en raison du risque
d'évolution vers l'insuffisance rénale chronique. Il est
donc indispensable devant une lésion neurologique
congénitale d'assurer une prise en charge théra-
peutique précoce et optimale afin d'éviter cette is-
sue défavorable. Ces dernieres années, le pronostic
de cette pathologie a été transformé grace a l'ave-
nement du sondage intermittent et d'autres alter-
natives thérapeutiques (1).

Leur étiologie est dominée par le myéloméningo-
céle [4] Les autres causes incluent les dysraphismes
occultes, 'agénésie sacrée, les malformations verté-
brales et les causes centrales.

Dans notre pays, il y a eu une seule étude qui s'est
intéressée a l'étude de I'ensemble des VNC [5].

Le but de notre étude était d'analyser les caracté-
ristiques cliniques et para cliniques des VCN.

METHODES

Il s'agit d'une étude rétrospective observationnelle
des cas de vessie neurologique congénitale sui-
vis durant une période de 20 ans et demi (Janvier
1996~ Juin 2016).

1. Critéres d'inclusion :

Ont été inclus tous les enfants agés de moins de 18
ans ayant un dysfonctionnement vésico- sphincté-
rien secondaire a une lésion congénitale du systéme
nerveux central.

Ces lésions sont représentées par [6] :

- Myélomeningocéle

- Dysraphisme spinal occulte : il s'agit d'un dysra

6. Recherche bibliographique :

La recherche bibliographique a été établie par la
consultation des principales bases de données mé-
dicales sur internet. Les moteurs de recherche uti-
lisés étaient : Pubmed, Sciencedirect. Les mots clés
étaient : « Congenital neurogenic bladder », « Child-
ren », « Myelomeningocele » phisme fermé . Le dys-
raphisme est une anomalie de fermeture du tube
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neural affectant la colonne vertébrale et la moelle
épiniére, survenant au cours de lI'embryogénese. Il
existe un revétement cutané. Latteinte neurolo-
gique est locale ou loco- régionale [7].

- Agénésie sacrée

- Malformations vertébrales

- Infirmité motrice d'origine cérébrale

- Affections dégénératives du cerveau

2. Critéres de non inclusion :

- Age > 18 ans

- Les dysfonctionnements vésico sphinctériens se-

condaires a des lésions neurologiques non congé-
nitales.

3. Critéres d'exclusion :

Sont exclus tous les patients ayant un dysfonction-
nement vésico sphinctérien sans lésion neurolo-
gique décelable

4. Données recueillies:

Pendant cette période d'étude, 32 dossiers ont été
retenus.

Les informations ont été collectées dans les dos-
siers médicaux a l'aide d'une fiche médicale per-
mettant le recueil des données suivantes :

» | e sexe, I'dge du diagnostic

= |'age de prise en charge dans notre service

®» Les signes fonctionnels et physiques

= | 'étiologie de la VNC

= La fonction rénale

®» L es explorations radiologiques

® | e bilan urodynamique

= La prise en charge thérapeutique ainsi que l'évolu-
tion de la fonction rénale

L'évaluation de lafonction rénale aété effectuée par
le calcul de la clairance selon la formule de Schwar-
tz simplifiée réajustée aux nouvelles méthodes de
mesure de la créatininémie en 2009 [9] :

- Débit de filtration glomérulaire DFG (mL/min/1,73
m?) = taille (en cm) x 36,5 / créatininémie (en ymol/L)
ou

- DFGe (mL/min/ 1,73m?) = taille (en cm) x 0,413 /
créatininémie (en mg/dL)

5. Analyse statistique:

Les données ont été saisies puis analysées au
moyen du logiciel SPSS version 19.0. Nous avons
calculé des fréquences absolues et des fréquences
relatives pour les variables qualitatives. Nous avons
calculé des moyennes et des écart-types et déter-
miné les valeurs extrémes pour les variables quan-
titatives.

RESULTATS

Nos patients se répartissaient en 19 filles et 13 gar-
cons. Le sex-ratio était a 0,68. Lage moyen était
de 6,5 ans. Dix sept patients (53%) étaient pris en
charge au-dela de I'age de 5 ans. Linsuffisance ré-
nale chronique (IRC) était la circonstance de décou-
verte la plus fréquente dans 17 cas (53%). Douze
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patients (37 %) étaient sur fauteuil roulant, 2 cas
(6%) marchaient avec aide et 18 cas (56 %) étaient
autonomes.

Les étiologies des VNC sont dominées par le myélo-
meningocele qui représente 53% des cas (Tableau 1).

Tableau 1 : Etiologies des vessies neurologiques
congénitales

Etiologies Cas Pourcentage
Myéloméningocéle 18 56,2
Dysraphisme spinal occulte 8 25
Agénésie sacrée 4 12,5
Tératome sacré 1 3,1
Malformation vertébrale 1 3,1
Total 32 100%

Le reflux vésico urétéral a été noté dans 76% des
cas. Sur le plan thérapeutique, 78% des patients
ont été traités par sondage intermittent, 50% par
un traitement anticholinergique et 13% ont eu une
vésicostomie. Quatre cas ont eu un agrandissement
vésical, 2 cas ont eu traités par une dérivation type
Mitrofanoff et 1 cas a été traité par une dérivation
type Bricker.

Myéloméningocéle (n=18)

Au moment de la premiere prise en charge dans
notre service, 66% des cas étaient en insuffisance
rénale chronique. L'age moyen de diagnostic était
de 4,9 ans et 'age moyen de prise en charge dans
notre service était de 7,25 ans. Sur le plan radiolo-
gique, un reflux vésico urétéral a été objectivé dans
14 cas et un résidu post mictionnel dans 12 cas.Le
bilan urodynamique a été pratiqué chez 14 patients.
Les données urodynamiques étaient dominées par
I'hypocompliance (Fig.1)

Insuffisance sphinctérienne

Mégavessie
Petite vessie

Vessie hyperactive

Vessie hypocontractile

Vessie hypocompliante

Figure 1: Prise en charge thérapeutique.
et I'hypocontractilité vésicale (Fig.2).

Revue Maghrébine de Pédiatrie, N © 21 Janvier / Mars 2021

- e ~--—~'.l - -

Figure 2: \Vessie hypocompliante a la cystomanométrie
Dysraphisme spinal occulte (n= 8 cas)

L'age moyen de prise en charge dans notre service
était de 6,6 ans [2-11]. Trois patients étaient déja au
stade d'insuffisance rénale. La symptomatologie
urinaire était : des fuites urinaires diurnes et noc-
turnes dans 2 cas, une rétention aigue d'urines dans
2 cas et une dysurie dans 2 cas. L'examen physique
a révélé des anomalies orthopédiques dans 3 cas,
rachidiennes dans 2 cas et des reflexes rotuliens
vifs dans 2 cas. Les données radiologiques sont
consignées dans le tableau 2. Les anomalies uro-
dynamiques notées étaient : une hypocontractilité
detrusorienne dans 4 cas, une hyperactivité vési-
cale dans 3 cas, une hypocompliance dans 2 cas,
une dyssynergie veésico sphinctérienne dans 2 cas
et une insuffisance sphinctérienne dans 1 cas.
Agénésie sacrée (n=4)

Trois enfants avaient un reflux vésico urétéral. Le
bilan urodynamique pratiqué chez 3 patients a ob-
jectivé une hypocompliance dans 2 cas associé a
une hyperactivité detrusorienne dans 1 cas et a une
dyssynergie vésico sphinctérienne dans 1 cas.

Autres étiologies

Il s'agit d'un cas de tératome sacro coccygien dia-
gnostiqué chez une fille agé de 2 mois. Le bilan uro-
dynamique était en faveur d'une vessie acontractile
avec un résidu post mictionnel. Lautre cas est celui
d'une fille agée de 10 ans qui présente une infirmité
motrice cérébrale avec syndrome poly malformatif.
Le diagnostic a été fait au stade d'insuffisance rénale.

DISCUSSION

Notre étude a permis de mettre l'accent sur plusieurs
défaillances dans la prise en charge des VNC et de
relever les caractéristiques cliniques et para cliniques
de cette pathologie. Plus que la moitié des patients
étaient pris en charge au-dela de I'age de 5 ans, 66%
des patients étaient en insuffisance rénale chro-
nigue au moment de la premiere prise en charge. Le
reflux vésico urétéral était objectivé dans 76 %. Les
données urodynamiques étaient dominées par I'ny-
pocontractilité vésicale et I'hypocompliance en cas
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de myéloméningocele. Le point fort de notre étude
est le fait qu'elle est la premiere étude a analyser le
profil clinique et para clinique de l'ensemble des VNC.
Cependant, notre travail présente certaines limites
qui sont représentées par : le caractére descriptif qui
a exposé a plusieurs insuffisances notamment dans
la récolte des données concernant les troubles mic-
tionnels et les données urodynamiques mais aussi le
nombre insuffisant de cas dans les différentes étio-
logies des VNC. Par ailleurs, notre étude présente un
biais de sélection puisque notre service est un centre
de référence en néphrologie pédiatrique ce qui ex-
plique la fréquence importante de l'insuffisance ré-
nale a la premiere prise en charge. Lage moyen de
diagnostic d'une vessie neurologique secondaire a
un myélomeningocéle dans notre série était de 4,9
ans. Dans la littérature, la prise en charge de cette
pathologie commence dés la naissance juste apres
la fermeture chirurgicale du myélomeningocéle [6].
Dans notre pays et jusqu'a nos jours, les nouveaux
nés et les jeunes nourrissons ne sont pas adressés
a une structure pédiatrique immédiatement apres le
traitement chirurgical du myéloméningocéle. Dans la
série de Miri [5] portant sur 25 cas de spina bifida, il y
avait aussi le retard diagnostique avec un age moyen
de 83 ans. Dans la série d'Olandoski et al, l'age
moyen de prise en charge par un service spéciali-
sé était de 4,2 ans [6]. L'échographie est le premier
examen a réaliser a la recherche d'hydronéphrose,
de dilatation urétérale ou d'une augmentation de
I'épaisseur de la paroi vésicale [10]. La dilatation des
cavités rénales a été notée dans 76% dans notre sé-
rie. Dans une série réalisée sur 502 cas de VNC, Torre
et al ont montré que le reflux vésico sphinctérien et
la dilatation de I'appareil urinaire étaient les princi-
paux facteurs de détérioration rénale [11]. La préva-
lence des cicatrices rénales est corrélée a la précocité
de la prise en charge thérapeutique [12]. Dans l'étude
de Dik et al [13], parmi les 144 enfants ayant un dys-
raphisme spinal et suivis depuis la naissance, seule-
ment 6 cas avaient des cicatrices rénales. L'épreuve
urodynamique est indiquée le plus précocement
possible dans les VNC. LInternational children conti-
nence society (ICCS) préconise de la pratiquer a
l'age de 3 mois en cas de myéloméningocéle [13-15].
Cette pratique précoce du bilan urodynamique n'est
pas habituelle dans notre série en raison probable-
ment d'un probleme de disponibilité des sondes
adaptées. Lintérét de cette pratique précoce est de
distinguer les vessies a haut risque sur le haut appa-
reil urinaire de celles a bas risque [16]. Ces facteurs a
haut risque sont bien identifiés et sont représentés
par : I'nypocompliance vésicale, une pression de fuite
supérieure a 40 cmH20 et une dyssynergie vésico
sphinctérienne (DVS) [14,17]. En cas de myéloménon-
gocele, I'anomalie urodynamique la plus fréquente
est une hyperactivité vésicale [18]. Dans notre série,
I'hypocompliance a été notée dans 18 cas, I'hype-
ractivité vésicale dans 8 cas et la dyssynergie vésico
sphinctérienne dans 4 cas. Les dysraphismes oc-
cultes sont encore diagnostiqués au stade d'insuf-
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fisance rénale. Dans notre série, 'insuffisance rénale
était objectivée dans 7cas/8. Ces 8 patients avaient
tous des troubles mictionnels associés dans la moitié
des cas a des anomalies cutanées et/ou orthopé-
digues. Il convient ainsi de faire la sensibilisation des
médecins de premiere ligne sur la nécessité d'explo-
rer tout trouble mictionnel a partir de I'age de 5 ans
et la pratique d' un examen physique minutieux afin
de détecter a temps des signes orientant vers une
VNC. En effet, les dysraphismes occultes deviennent
la cause majeure des vessies neurologiques et
peuvent étre suspectées par l'existence d'anomalies
cutanées médianes lombosacrées : sinus dermique,
tache pigmentée avec pilosité, hémangiome, masse
lipomateuse. Lanomalie peut étre affirmée dans les
2 premiers mois de la vie par une simple échographie
médullaire, mais le plus souvent le diagnostic est ré-
alisé plus tardivement devant I'apparition de troubles
mictionnels, voire de troubles moteurs sensitifs des
membres inférieurs, une attitude scoliotique, un pied
creux, une amyotrophie localisée, un déficit de la
sensibilité périnéale, des réflexes ostéotendineux di-
minués ou au contraire trop vifs [19-22]. Dans notre
série, on a noté des anomalies de I'examen physique
dans la majorité des cas. L'agénésie sacrée est aus-
si une cause habituelle des VNC notamment en cas
d'absence de plus d'une piéce sacrée. Dans la série
d’Emani-Naeimi et al portant sur 50 cas ayant une
agénésie sacrée, tous avaient une vessie neurolo-
gique confirmée par le bilan urodynamique [23].
Atravers cette étude, on insiste sur I'exploration pré-
coce des troubles mictionnels a partir de I'age de 5
ans afin d'éviter la détérioration du parenchyme
rénal et 'évolution vers l'insuffisance rénale. On re-
commande de mettre en place un registre national
pour le myéloméningocéle et de standardiser la prise
en charge afin de garantir une meilleure prévention
du parenchyme rénal. Enfin, On préconise une prise
en charge multidisciplinaire des VNC impliquant pé-
diatres, chirurgiens, spécialistes de médecine phy-
siques et psychologues.
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