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RESUME

Introduction : La spina bifida (SB) représente 85% des étiologies des vessies neurologiques (VN) chez I'en-
fant qui sont la source de graves conséguences sur le haut appareil et ainsi sur la fonction rénale. En Tunisie,
I'age de la premiere consultation en unité spécialisée est tardif. L'objectif de notre travail était de décrire le
profil clinique et paraclinique de la VN chez les enfants porteurs de SB aux premiéres consultations dans un
service de néphrologie pédiatrique.

Méthodes : Il s'agissait d'une étude rétrospective réalisée sur une série d'enfants suivis au service de né-
phrologie pédiatrique pour VN sur SB entre 2008 et 2018.

Résultats : Au total, 36 enfants ayant une VN secondaire a une SB ont été inclus. La moyenne d'age a la
premiére consultation dans le service de néphrologie pédiatrique était de 6 ?6 ans. Parmi les patients 47%
avaient présenté des infections urinaires (IU) dont 11% des IU a répétition. L'évaluation de la fonction rénale
a montré une insuffisance rénale dans 73% des cas. L'urétrocystographie rétrograde a été pratiquée chez
13 patients et a montré un reflux vésico-urétéral dans 31% des cas. La scintigraphie au DMSA a montré des
cicatrices rénales dans 57% des cas.

Un bilan urodynamique a été pratiqué chez 27 patients et a montré des vessies hyperactives dans 89%
des cas, hypocompliantes dans 56% des cas et de petite capacité dans 85% des cas. Une profilométrie a
été pratiquée chez 14 patients et a montré un sphincter hypertonique dans 57% des cas. La dyssynergie
vésico-sphinctérienne a pu étre évaluée dans 22 cas et était présente dans 77% des cas. Les sondages in-
termittents étaient prescrits seuls dans 11% des cas et associés aux anticholinergiques dans 53% des cas.

Conclusion : Devant les risques uro-néphrologiques des VN chez enfants porteurs de SB nous recomman-
dons d'établir un référentiel national qui guidera la prise en charge thérapeutique de ces enfants.

Mots clés : Vessie neurologique,enfant,spina bifida,insuffisance rénale

ABSTRACT

Background : The spina bifida (SB) is the cause of 85% of neurogenic bladder (NB) in children and has bad
consequences on the upper urinary tract and so on the renal function.In Tunisia,the age at the first consul-
tation in a specialized unity is late The objective of our study is to describe the clinical profile,the paraclinical
data and the urodynamic investigation at the first consultation in a department of pediatric nephrology.

Methods : We realized a retrospective study on the children followed in the service of pediatric nephrology
for NB due to a SB between 2008 and 2018.

Results : In total we included 36 children that had a NB due to a SBThe average age in the first consultation in
the department of pediatric nephrology was 6 years. Among the patients 47% had urinary infections that
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were repeated in 11% . The renal function evaluation
showed renal failure in 73% of the casesThe cys-
tography was practiced in 13 patients and showed
vesico-ureteral reflux in 31% of the cases.The DMSA
scintigraphy demonstrated renal scars in 57% of
the cases.

Twenty seven patients had an urodynamic study.lt
showed a detrusor overactivity in 89% of the cases ,a
low bladder compliance in 56% of the cases and a
poor bladder capacity in 85% of the casesThe pro-
filometry was practised in 14 patients and showed
a hypertonic sphincter in 57% of the casesThe
sphincter dyssynergia was estimated in 22 patients
and was present in 77% of the cases.Intermittent
catheterization were used alone in 11% of the cases
and associated with the anticholinergics in 53 % of
the cases.

Conclusion : Knowing the urological and nephrolo-
gical risks of the NB in children with SB we recom-
mend to establish a national reference table which
will guide the therapeutic care of these children

Key-words : neurogenic bladder,children,spina bifi-
da,renal failure

INTRODUCTION

La spina bifida (SB) représente 85% des étiologies
des vessies neurologiques (VN) chez l'enfant qui
sont la source de graves conséquences sur le haut
appareil et ainsi sur la fonction rénale [1]. La prise
en charge de ces VN a connu une avancée consi-
dérable nette avec le développement des moyens
d'exploration et les multiples nouveaux outils thé-
rapeutiques [2-5]. Cette prise en charge doit étre
précoce, dés la naissance, et multidisciplinaire afin
de préserver le haut appareil urinaire. En Tunisie,
I'age de la premiére consultation dans un service
spécialisé dans la prise en charge de ces VN est
tardif souvent au stade de complications uro-né-
phrologiques et de retentissement psychologique
énorme. Il s'en suit une prise en charge tardive qui
tend a remédier a la détérioration de la qualité de
vie et a linterruption souvent précoce de la sco-
larité.Lobjectif de notre travail était de décrire le
profil clinique et paraclinique de la VN sur SB aux
premiéres consultations dans un service de néphro-
logie pédiatrique.

METHODES

Il s'agissait d'une étude rétrospective et descriptive
sur une série d'enfants suivis au service de néphrolo-
gie pédiatrique pour VN sur SB entre 2008 et 2018.
Nous avons inclus tous les enfants porteurs de SB et
qui sont suivis pour des troubles vésico-sphinctériens
et ou des complications uro-néphrologiques de leurs
VN. Nous n‘avons pas inclus dans I'étude les enfants
adressés pour VN dont 'étiologie était autre qu'une
SB.

Nous avons collecté les données relatives a celles
de linterrogatoire, des examens cliniques et paracli-
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niques effectués lors des premiéres consultations ou
au cours de la premiére hospitalisation.

Nous avons relevé les différentes valeurs de créati-
nine des patients et nous avons calculé la clearance
de la créatinine selon la formule de Schwartz : Clea-
rance de la créatinine=36,5*taille (cm)/créatininémie
(umol/I). Nous avons relevé sur les échographies ré-
nales les signes d'une vessie de lutte ou un éventuel
retentissement sur le haut appareil urinaire. La mesure
du résidu post-mictionnel (RPM) était relevée a la
recherche d'une rétention urinaire. Nous avons ana-
lysé les clichés des urétrocystographies rétrogrades
(UCR) afin de relever les données relatives a l'aspect
de la vessie ,a un reflux vésico-urétéral (RVU), a I'ou-
verture du col sur les clichés per-mictionnels et a un
RPM sur le cliché post-mictionnel. Le cliché sans pré-
paration permettait de collecter les données sur une
stase stercoraleune lithiase radio-opaque,l'aspect
des vertébres (dysraphisme) ainsi que sur la rectitude
du rachis.Nous avons relevé sur les scintigraphies ré-
nales au DMSA les données sur la fonction rénale
et les éventuelles séquelles d'infections urinaires (IU)
hautes.Le bilan uro-dynamique (BUD) comprenait
une débimétrie, une cystomanométrie et une profilo-
métrie.L'analyse des débimétries a permis de collecter
les données sur l'aspect des courbes,le volume uriné,le
débit maximal ainsi que sur le RPM. La capacité vési-
cale attendue pour l'age est définie par l'internatio-
nal children’s continency society (ICCS) par I'équation
- capacité vésicale= (age + 1) x30 en ml.La mesure du
volume résiduel a été faite apres la miction et le RPM
répété a été considéré significatif s'il était supérieur ou
égal a de 30 ml pour les enfants entre 4 et 6 ans et s'il
était supérieur ou égal de 20 ml pour les enfants entre
7 et 12 ans [6].

La cystomanométrie avait pour but d'étudier les va-
riations de pression/volume dans la vessie durant son
remplissage. Elle permettait en outre d'étudier la per-
ception du besoin d'uriner, lactivité du détrusor, la ca-
pacité et la compliance vésicale.La pression détruso-
rienne de base était normalement inférieure a 20 cm
H20O. La survenue de contractions détrusoriennes in-
volontaires pendant la phase de remplissage définis-
sait I'hyperactivité détrusorienne. La capacité vésicale
"urodynamique” se définissait comme le volume vési-
cal obtenu ala fin de du remplissage lorsque la miction
était autorisée. La compliance vésicale correspondait
au rapport A V/ A P (variation de volume / variation
de pression détrusorienne) et doit étre inférieur a 10
cmH20 [6]lLa dys-synergie vésico-sphinctérienne
(DVS) était recherchée grace a l'électromyogaphie des
muscles du plancher pelvien couplée a la cystomano-
métrieLa profilométrie urétrale permet I'enregistre-
ment des pressions le long de l'urétre et de mesurer
les résistances s'opposant aux fuites urinaires.

La saisie des données était faite a l'aide du logiciel
Microsoft Excel. Les variables qualitatives étaient dé-
crites avec des effectifs absolus et des pourcentages.
Les variables quantitatives étaient décrites avec des
moyennes et leurs écarts type.
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RESULTATS

Au total, 36 patients ayant une VN secondaire a une
SB ont été inclus a l'étude. Il s'agissait de 12 gar-
cons (33%) et de 24 filles (67%). Le sex ratio était de
0,5.La moyenne d'age de tous les patients était de
9,25 ans (1,9-17).La moyenne d'age de la premiére
consultation en unité d'exploration fonctionnelle
était de 6,6 ans (2 ans -14,3 ans)..

1. Caractéristiques de la spina bifida :

1.1. Mode de découverte de la spina bifida :

Le diagnostic anténatal a été fait par I'échogra-
phie morphologique dans 5.5 % des cas.L'examen
physique a permis le diagnostic des SB diagnostic
a la naissance dont 21 myéloméningoceles (72%).
Les diagnostics tardifs (14%) étaient faits a l'oc-
casion d'exploration de troubles urinaires, d'lU a
répétition et d'exploration de malformations des
pieds

1.2.Type de la spina bifida :

Il s'agissait de SB occulta dans 13 cas (36%) et de
SP aperta dans 23 cas (64%).Parmi ces derniéres 17
étaient des myéloméningoceéles soit 47% du total
des SB.

1.3. Siege de la spina bifida :

Le siége de la spina est sacré dans 88% des
cas,lombaire dans 44% des cas,lombo-sacré dans
31% des cas et dorso-lombaire dans 3% des cas.
31% des cas et dorso-lombaire dans 3% des cas.

1.5. Age de l'intervention chirurgicale

La SB aété opéré chez 27 patients a un age moyen
de 6 mois avec des extrémes allant de un mois a 18
mois.

2. Retentissement de la spina bifida sur
I'appareil urinaire :

2.1. Antécédents d’infections urinaires :

Les antécédents d'lU étaient notés chez 17 patients
(47%).Elles étaient récidivantes chez 4 patients
(11%).

2.2. Insuffisance rénale:

Les données concernant la fonction rénale étaient
recueillies chez seulement 15 patientsVingt sept
pour cent des patients avaient une fonction rénale
normale,quarante pour cent une insuffisance rénale
(IR) débutante et six pour cent une IR modérée.
Une seule patiente avait évolué vers I'IR chronique
terminale et a été mis sous dialyse péritonéale lI
s'agissait d'une patiente porteuse d'une SB occul-
ta découverte a l'age de 2 ans a l'occasion d'lU a
répétition.

3. Les explorations radiologiques :

3.1. L'échographie rénale et vésicale :
Les anomalies retrouvées sont résumées dans le ta-
bleau | .
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Tableau 1: Les anomalies échographiques

Anomalies radiologiques N(%)
Cortex rénal aminci 3(8)
Dilatation des voies excrétrices 15(45)
Vessie diverticulaire 6(17)
Paroi vésicale épaissie 8(22)
Lithiases rénales 2(6)

Des lithiases rénales ont été retrouvées dans 2 cas
dont un patient qui avait une hyperoxalurie primitive.

3.2. L'urétrocystographie rétrograde :

Les données de I'UCR n'étaient disponibles que
chez 13 patients. Les anomalies retrouvées étaient
a type de vessie multidiverticulaire dans 31% des
cas,un RVU dans 31% des cas et un RPM dans
31% des cas.Tous les RVU étaient de haut grade et
étaient observés chez des patients ayant une vessie
hyperactive, hypocompliante et de petite capacité
(figure 1).

Figure 1: Cliché permictionnel d'urétrocystographie
montrant un RVU gauche actif grade IV secondaire
a une vessie neurologique qui est oblongue,crene-
lée avec une mauvaise ouveture du col chez une
patiente ayant une myéloméningocele

3.3. La scintigraphie rénale :

Les données de la scintigraphie DMSA n'étaient
disponibles que chez 7 patients.Des cicatrices ré-
nales ont été retrouvées dans 57% des cas et une
stase des urines dans 29 % des cas.Les cicatrices
rénales étaient associées dans 3 cas a des vessies
hyperactives, hypocopomliantes et de petite capa-
cité.

4. L'exploration urodynamique :

4.1. Les caractéristiques vésicales

Parmi les 36 patients 27 ont bénéficié d'un BUD.
Les caractéristiques vésicales sont résumées dans
le tableau II.
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Tableau 2 : Les caractéristiques urodynamiques vé-
sicales

Caractéristiques vésicales N=27 (%)
Activité détrusorienne
Hyperactivité 24(89)
Normoactive 2(7)
Hypoactive 1(4)
Capacité vésicale
Grande 2(7)
Normale 2(7)
Petite 23(86)
Compliance
Normale 12(44)
Hypocompliance 15(56)

L'hyperactivité vésicale était I'anomalie urodynamique
la plus retrouvée (figure 2).

Figure2:Hyperactivité détrusorienne phasiqueavec
des contractions noninhibées dépassant 40cmH20

4.2. La profilométrie :

Une profilométrie a été pratiquée chez 14 patients.
Une hypotonie sphinctérienne a été retrouvée dans
21.5% des cas et une sphincter normotonique dans
21,5% des cas.'hypertonie sphinctérienne a été re-
trouvée dans 57% des cas.

4.3 La dys-synergie vésico-sphinctérienne:
La DVS a pu étre évaluée dans 22 cas. Parmi ces
patients 17 avaient une dys-synergie (77%).

5. Prise en charge thérapeutique initiale :

Les anticholinergiques prescrits étaient l'oxybuti-
nine & une dose de 0,3 a 0,5 mg/kg/jour en 2 & 3
prises. lls étaient prescrits seuls dans 8% des cas et
associés aux Sl dans 53 % des cas. Ces derniers ont
été prescrits seuls dans 11% des cas. La stimulation
du nerf tibial postérieur a été indiquée chez 3 % des
patients. Une vésicostomie a été pratiquée apres
décision multidisciplinaire chez une patiente qui
avait une IR modérée avec un RVU bilatéral dont la
mére avait refusé les Sl et ce afin de ralentir I'évolu-
tion vers I'IR terminale.
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DISCUSSION

Notre étude rétrospective a propos de 36 patients
porteurs de VN sur SB a montré un retard de prise
en charge avec un age moyen a la premiére consul-
tation de 6,6 années contrairement aux pays déve-
loppés ou il existe des programmes nationaux qui
appliquent les recommandations de I'ICCS afin de
préserver la fonction rénale avec un protocole thé-
rapeutique entamé dés la naissance [7]Plusieurs
études se sont intéressées a la prise en charge
de l'appareil urinaire chez les enfants porteurs de
SB mais le point fort de notre étude est le grand
nombre de patients ayant permis de mieux res-
sortir les défaillances de la prise en charge initiale.
Une analyse objective clinique et urodynamique a
permis d'étudier avec précision le retentissement
de ces vessies non ou insuffisamment traitées sur
le haut appareil en analysant leurs caractéristiques.

1. Les motifs de consultations :

Aucun des patients de notre étude n'a été adressé
pour prise en charge de sa VN des la constatation
de la SB Tous les patients avaient des troubles vé-
sico-sphinctériens et ou avaient déja des complica-
tions uro-néphrologiques.

1.1. Les infections urinaires :

Le pourcentage des IU était de 47% chez nos pa-
tients. Il était encore plus élevée que dans une sé-
rie brézilienne menée sur 104 patients porteurs de
myélomeéningocéles et n‘ayant pas regu un traite-
ment adéquat avec un pourcentage a 26% [1l.

1.2. L'insuffisance rénale :

Les données collectées ont retrouvé une IR chez 73
% des patients .Dans les VN secondaires aux SB les
|ésions rénales s'installent déja avant I'age de 6 mois
[9] et les altérations rénales déja confirmées dés 2
ans vont s'aggraver avec l'age si les anomalies vé-
sico-sphinctériennes ne sont pas traitées. Les prin-
cipaux facteurs de risque de dégradation ultérieure
de la fonction rénale sont les IU et le RVU [10-11].

2. Données des premiéres explorations:
2.1. Les explorations radiologiques :

2.1.1. L'échographie rénale :

Tous nos patients avaient des anomalies échogra-
phiques : des anomalies vésicales dans 39% des cas
avec un retentissement sur le haut appareil dans
53% des cas. Ceci démontre l'intérét de I'échogra-
phie pour évaluer la taille des reins et pour détecter
une dilatation des voies urinaires [1]. Selon le pro-
gramme national suisse il est impératif de la faire a
l'age de un a deux mois puis tous les ans [7].

2.1.2. L'urétro-cystographie rétrograde :

Selon le programme national Suisse il faut pratiquer
I'UCR a l'age de un a deux mois puis tous les ans
pour diagnostiquer entre autres un RVU [7].Un RVU
a été retrouvé dans 30.8 % des cas chez nos pa-
tients versus 34% dans la série brésilienne de 104
patients. Un pourcentage moindre dans notre série
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pourrait étre expliqué par I'absence de données chez
certains de nos patients. Dans 'étude menée aux Pays
Bas sur 44 patients porteurs de SB et suivis depuis
la naissance seulement 18,7 % avaient un RVUCCette
différence avec notre étude est expliquée probable-
ment par le suivi et le dépistage précoce des patients
dans cette étude [12].

2.1.3. La scintigraphie rénale:

Parmi nos patients,prés de 57% de ceux ayant eu
une scintigraphie rénale avaient des cicatrices ré-
nales soit 11% de la totalité des patients. Dans la
série des Pays Bas seulement 4,1 % avaient des
cicatrices grace a un traitement instauré dés la
naissance [12].Parmi nos quatre patients ayant des
cicatrices rénales, trois avaient des vessies de pe-
tite capacité. De méme dans la série brésilienne les
patients ayant des cicatrices rénales étaient dans
la majorité des patients ayant une capacité rénale
réduite [6].Dans notre série les cicatrices rénales
étaient présentes dans 75% des cas avec des ves-
sies hyperactives. Il a été démontré par I'étude bré-
silienne la corrélation entre I'nyperactivité détruso-
rienne, la petite capacité vésicale et le haut risque
de retentissement sur le haut appareil urinaire [1].

2.2 .Le bilan uro-dynamique:

Le comportement vésical et sphinctérien doit étre
évalué afin de réajuster le traitement selon les ano-
malies objectivées. Un bilan doit étre fait aussitdt
que possible mais pas avant I'age de 2 mois en rai-
son du changement possible du comportement
pendant les deux a trois premiers mois de vie [14].
Chez le nouveau-né l'épreuve est de réalisation et
d'interprétation difficile d'autant plus gu'il n‘existe
pas de normes pour cette tranche d'age. Toutefois
si des anomalies radiologiques apparaissent (dila-
tation des voies urinaires, RPM) elle peut étre prati-
quée avec étude seulement de la pression vésicale
au cours du remplissage et pendant la miction [6].
En Swisse le programme national de prise en charge
des enfants porteurs de myéloméningocéle préco-
nise de pratiquer le BUD a une semaine de vie, en-
suite entre 3 & 6 mois ;a un an puis tous les ans [7].

2.2.1. Uhyperactivité vésicale :

L'hyperactivité détrusorienne a été retrouvée chez
de 89 % de nos patients versus 48% des patients
de la série brézilienne et dans 42,3% dans la série de
Peter D and al [1-12] L'étude brésilienne s'est inté-
ressée a la corrélation entre le degré d'hyperactivité
et le risque sur le haut appareil et a permis de définir
un seuil de pression de fuite supérieura40 cmH20
comme facteur de risque de retentissement sur le
haut appareil.

2.2.2. La compliance vésicale :

Une vessie hypocompliante a été retrouvée dans
56% de nos patients versus 49 % des patients de la
série brésilienne [1]. Les anomalies de la compliance
vésicale sont déléteres pour le haut appareil quand
la vessie est hypocompliante et les valeurs de la
compliance au BUD sont capitaux pour porter l'in-
dication d'aggrandissement vésical [13].
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2.2.3. La capacité vésicale :

Parmi nos patients, environ 85% avaient une vessie
de capacité réduite. L'étude brésilienne a démontré
gu’une baisse de la capacité vésicale fonctionnelle
de plus de 33% par rapport a la capacité vésicale
théorique pour l'age était corrélée a un plus haut
risque sur le haut appareil urinaire [1].

2.2.4. L'hypertonie urétrale :

Une hypertonie du sphincter urétral a été retrou-
vée dans 53% dans notre série versus 479 % dans
I'étude des Pays Bas. De méme I'hypertonie uré-
trale est considérée pour certains comme facteur
de risque indirect sur le haut appareil [1].

2.2.5. La dyssynergie vésico-sphinctérienne :
Parmi nos patients ,22 ont été évalués pour la DVS
et 77% parmi eux avaient une dyssynergie. Parmi ces
patients 75% avaient une insuffisance rénale. La dys-
synergie est un facteur pronostic important, en effet
l'incidence de la détérioration de la fonction rénale est
de 100% en cas de DVS incorrectement traitée [14].

3. Prise en charge thérapeutique:

Il est impossible de prédire a la naissance le com-
portement vésical et pour celail est impératif de dé-
marrer le traitement anticholinerggiue et les Sl puis
d'évaluer ultérieurement la vessie afin de réajusterle
traitement [12].Le but du traitement est de trans-
former une vessie fonctionnant a haute pression
en un réservoir a basse pression afin de protéger le
haut appareil urinaire [14-15]. Un éventail de choix
thérapeutiques est a proposer en cas de VN se-
condaire a une SB existe dont certains doivent étre
démarrés d'emblée avant méme les investigations.

3.1. Les anticholinergiques :

Un traitement par anticholinergiques a été prescrit
chez 67 % de nos patients seulement alors qu'il est
actuellement recommandé de les prescrire des la
naissance. Il s'agit du gold standard pour la sup-
pression I'hyperréactivité détrusorienne et pour li-
miter ainsi I'atteinte rénale [2-8-1214].lls ont aussi
prouvé leur efficacité pour augmenter la capacité
vésicale et pour éviter les cicatrices rénales [16]La
molécule actuellement prescrite chez les enfants
est l'oxybutinine et c'est la seule prescrite chez les
enfants aux états unis [17].

3.2. Les sondages intermittents :

Parmi nos patients 64% seulement ont été mis
sous S| mais aucun dés la période néonatale. Les
S| doivent étre prescrits dés la naissance pour les
patients porteurs de SB lIs sont d'autant plus indi-
qués si la vessie est de petite capacité afin d'éviter
les RPM qui sont déléteres pour le haut appareil uri-
naire [1].Dans tous les cas les Sl sont indispensables
car leur absence est associée a un risque plus élevé
de cicatrices rénales, de RVU et d'lU [8].

3.3 Le traitement antibiotique :

Les IU surviennent souvent des la période néo-
natale et certaines équipes préconisent une anti-
bioprophylaxie dés la naissance en cas d'hydroné-
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phrose a I'échographie qui doit étre faite dans les
premieres 48 heures de vie afin d'éviter la survenue
des infections [18]. Tom P et al préconisent une pro-
phylaxie par du triméthoprime pour éviter les infec-
tions et les cicatrices rénales malgré l'absence de
preuve scientifique et des études multicentriques
sont prévues pour prouver ou infirmer l'efficacité de
cette antibioprophylaxie [14].

CONCLUSION

Notre étude a montré un taux élevé de complica-
tions uro-néphrologiques des VN sur SB. Le retard
diagnostique et thérapeutique manifeste est im-
puté d'une part aux conditions socio-économiques
des patients avec la difficulté d'acces aux soins
pour certains ;et a la méconnaissance des risques
uro-néphrologiques des SB par la majorité des mé-
decins surtout de premiere ligne d'autre part ex-
pliguant l'inaction face aux recommandations des
sociétés savantes internationales.

Compte tenu de cette insuffisance de prise en
charge et des conséquences aussi bien sur la santé
de I'enfant que sur sa qualité de vie il est indispen-
sable d'établir un référentiel national englobant une
stratégie efficace des la premiére année de vie des
enfants porteurs de SB.
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