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DUPLICATION URETERALE

POINTS ESSENTIELS
La duplication rénale est une anomalie congénitale fréquente
— estimée dans la population générale a 1/125.
— Les formes familiales sont décrites et estimées a 1 pour 8 dans la fratrie.

La variation dans la présentation anatomique et clinique est de telle importance
que la prise en charge de cette anomalie est parfois difficile et le choix
thérapeutique est donc souvent controverse.

La duplication peut €tre associ¢e a un reflux, a une implantation ectopique, ou
une uretérocele.

La présentation clinique est dominé€e par I’infection urinaire et I’incontinence.

Le diagnostic prénatal a modifié mgmﬁcatwement la présentation clinique et
les enfants sont pris en charge avant 1’apparition des symptomes classiques. De

ce fait, une réactualisation des modalités thérapeutiques est devenue
nécessaire.



Indications Therapeutiques

Les methodes therapeutiques de duplications urétérales obstructives
peuvent €tre résumees en deux groupes principaux:

— Le premier sacrifie le py€lon supérieur obstrué¢ en amont de
I’abouchement ectopique de I’uretere ou d’une urétérocele

— le second vise a préserver ou a restaurer la fonction du py¢lon obstrué soit
par anastomose urétéro-pyélique, soit par incision endoscopique d’une
uréteérocele, ou par une réimplantation urétéro-veésicale.

Les indications chirurgicales sont en fonction de plusieurs ¢léments
— le type de duplication
— 1’age de ’enfant
— Les complications infectieuses
— les résultats de I’ensemble des explorations radiologiques.



Définitions

la nomenclature recommandée par I'American Academy of Paediatrics:

“Reins duplex ou Systéeme double” : un rein avec deux systemes
py¢localiciels.

“Duplication compleéte” : le rein a deux systemes excréteurs drainés par deux
ureteres avec deux orifices se€pares.

“ Duplication incompleéte ou partielle ”: les deux systémes py¢localicielles
sont drain€s soit par un seul uretere ou par un uretere bifide avec un seul
orifice urétéral.

.

“ Uretere ectopique ”: I’uretere qui se termine par un orifice situ¢ ailleurs que
I’extrémité supero-externe du trigone. L’ orifice excentré en haut et externe du
trigone, est appel¢€ ectopie craniale, alors que I’orifice plus bas et interne est
appelé ectopie caudale. Le consensus actuel est d’utiliser le terme uretere
ectopique seulement pour I’uretére qui se termine par un orifice en ectopie
caudale: I’orifice est au niveau du col vésical ou plus distal.

“ Uréterocele intraveésicale ”: 1. urétérocele est entierement intravésicale. Elle
peut €tre associée a une duplication urétérale.

“ Urétérocéle ectopique ”: Une partie de I’urétérocele est en permanence dans
le col vesical ou dans 'uretre. Le siege de son orifice est intravesical, dans le

col ou dans 1’urétre.



[II) EMBRYOLOGIE






IIT) PRESENTATION CLINIQUE
ET DIAGNOSTIC :

e L’anomalie est plus souvent asymptomatique

 sauf si la duplication est associ€e soit a une
pathologie du reflux vésico-urétéral ou une
pathologie obstructive compliquant un
abouchement ectopique ou un urétérocele. Une
variante moins fréquente est ’obstruction a la
jonction pyélourétérale du pole inférieur, qui a
la méme présentation que celul du systeme simple.



Neéphrectomie Polaire Inférieure



A)

e Le

REFLUX VESICOURETERAL
SUR DUPLICATION

reflux dans I’uretere du pole inférieur est la

complication la plus fréquente du systeme double.

En

general, le reflux est dans Puretere du pole

inférieur. Le reflux peut €tre la seule pathologie de
la duplication, ou il peut €tre associ€ a une
pathologie de ’uretere du pdle supérieur:

1my
fré

plantation ectopique ou uretérocele. 11 est
quemment découvert au cours d’un bilan

rad

10logique pour pyelonéphrite aigué chez

I’enfant.



REFLUX DANS UN URETERE DU POLE
INFERIEUR D’UNE DUPLICATION

Le traitement chirurgical était la conduite thérapeutique devant un
reflux sur duplication supposant que I’origine du reflux est
malformative et donc que sa résolution spontanée est exceptionnelle.

Cette hypothese est actuellement discutable apres plusieurs
publications montrant que 1’histoire naturelle du reflux sur duplication
suit celle du reflux sur systeme simple.

Lee et al ont montré que, apres une période de surveillance de 40 mois,
le taux de résolution spontanée du reflux de grade I et IT est de 85% et
que pour le grade III il est de 36%.

En revanche, la frequence de reflux a haut grade [ IV et V] est plus
elevée dans le systeme double que dans le systéme simple (27 vs
7.6%) , et de ce fait les indications operatoires sont plus fréquentes
dans la duplication que dans le systeme simple.
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Reflux sur duplication

Le traitement chirurgical d’un reflux sur duplication
comporte ¢galement la relmplantatlon de 'uretere du pole
supérieur, en raison de la présence d’une gaine commune
dans le trajet intravésical de 2 ureteres.

En cas de pathologie unilatérale et non associée a une
pathologie du pdle supérieur, le traitement chirurgical peut
¢tre réalisé par une anastomose extra vesicale de ’uretere
refluant du pole inférieur avec I’uretere sain du pole
supérieur, sans la nécessite d’une ouverture vésicale.

En cas de reflux a haut grade dans un pole inférieur non
fonctionnel a la scintigraphie, 1l est justifi¢ de reéaliser une
néphrectomie polaire inférieure, associee a 1’exerese
complete de 1’'uretere refluant

Traitement endoscopique



URETERE ECTOPIQUE SUR
DUPLICATION

e L'uretere ectopique sur duplication est nettement
plus fréquent chez les filles que chez les garcons
[80-90% selon les séries]



Nephrectomie polaire
ou

Chirurgie conservatrice
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Présentation Clinique

La symptomatologie est principalement en fonction du
siege de l'orifice ectopique.

Chez la fille avec un orifice ectopique dans le tractus
genital, I''ncontinence domine la symptomatologie.

Cette " incontinence" est typlquement congenltale
permanente malgré la persistance de mictions normales.

I1 est difficile, pour les parents, de constater cette
incontinence avant 1’age de propreté de 1’enfant et cela
peut expliquer le retard relatif du diagnostic.

Certaines incontinences peuvent se manifester par une
vulvo-vaginite purulente associ¢e a une infection urinaire.



El Ghoneimi, DIU Urologie
Pédiatrique, 2010



El Ghoneimi, DIU Urologie
Pédiatrique, 2010
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El Ghoneimi, DIU Urologie
Pédiatrique, 2010



Preésentation Clinique
['abouchement ectopique dans le tractus
urinaire [col vesical, uretre]

est dominé par 1'infection urinaire

Chez la fille, si le sicge est en aval du sphincter externe, l'infection
urinaire peut étre associ€e a une incontinence urinaire.

Au contraire chez le garcon, le siege de I'orifice est presque toujours
en amont du sphincter externe, la symptomatologie est dominé par
I'infection urinaire.

D’autres motifs de consultation

— masse lombaire, retard de croissance, rétention urinaire, et douleurs
abdominales peuvent étre les seules présentations cliniques.
le dépistage prénatal des malformations rénales a permis la
detection de poles supérieurs dilates et les enfants sont pris en charge
des la periode n€o-natale avant méme l'apparition de symptomatologie
urinaire ou génitale



* Le diagnostic de l'uretere ectopique peut
etre relativement ais€, mais peut aussi €tre
une des pathologies les plus difficiles a
diagnostiquer.

* Dans certains cas, l'examen clinique de la
vulve permet de constater un suintement
d'urines ou méme exceptionnellement
I’1dentification d’un orifice vulvaire.

* Dans tous les cas, le doute clinique
nécessite un bilan radiologique complet afin
de confirmer le diagnostic.



SYMPTOMES

35% 17%
Infection Urinaire Infection Urinaire
&
Incontinence

25% 23%
Incontinence Diagnostic Antenatal



SIEGE & AGE

Col vésical 4 mois
Uretre 13 mois
Vagin 39 mois
Vestibule 44 mois

EL GHONEIMI A, MIRANDA J, TRUONG T, MONFORT G.
Ectopic ureter with complete ureteric duplication: conservative surgical management.
J Pediatr Surg 1996; 31:467-472.



SIEGE & SYMPTOMES

Inf u Incontinence Antenatal

C ol vésical 5 - 1
Uretre 2 2 3
Vagin 4 4 1
Vestibule 2 6 -
Non identifie 3 1 2




EXPLORATION PRE - OPERATOIRE

» Echographie

» Cysto-Uretrographie
» Urographie I.V.

» Scintigraphie rénale

 URO-IRM



IDENTIFICATION DE L'ORIFICE

CV Uretre Vagin Vestibule

CUG - 2 - -
Endoscopie 5 2 - 4
O pacification - - 7 2
C hirurgie 1 1 - -

EL GHONEIMI A, MIRANDA J, TRUONG T, MONFORT G.
Ectopic ureter with complete ureteric duplication: conservative surgical management.
J Pediatr Surg 1996; 31:467-472.



1- 'ECHOGRAPHIE :

Actuellement, I'échographie rénale permet d'identifier une
duplication rénale.

La dilatation du pole supérieur et de I'uretere proximal sont
facilement 1dentifiables. Dans les séries récentes le

diagnostic de duplication est obtenu grace a I’échographie
dans 80 a 90% des cas.

L’examen echographique peut suivre le trajet de l'uretcre
ectopique dilate jusque derricre le col vésical.

Au cours de cet examen 1'épaisseur et 1'aspect du
parenchyme rénal sont e¢tudiés.

L'échographie permet ¢galement de détecter une
duplication controlatérale.









2- LA CYSTOGRAPHIE

L'examen doit comporter des cliches rétrogrades, mictionnels, et de
trois-quarts. Les cliches retrogrades permettent parfois 1’ opacification
rétrograde d’un uretere ectopique dans 1’urctre ou le col vesical (fig.
15.4). Cet examen permet ¢galement de détecter un reflux vésico-renal
qui est le plus souvent dans I’uretere du pole inférieur ou le rein
controlatéral. Les clichés de trois-quarts sont particulicrement
intéressants car ils peuvent visualiser un reflux dans un uretere
ectopique implanté dans I’uretre postérieur. La cystographie peut
montrer des signes indirects de systeme double. L’axe des calices
opacifiés est vertical au lieu de la direction habituelle tangente en bas
et en dehors, cette image indirecte d’un pole supérieur dilaté et non
refluant est évocateur d’un systeme double et doit pousser le médecin a
approfondir les examens pour mieux identifier la duplication.
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3- UROGRAPHIE INTRA
VEINEUSE : U.L.V.

Une lecture attentive des clichés de L'U.I.V.confirme le
plus souvent le diagnostic de duplication.

L’interprétation est facile en cas de deux poles sécretant,
en suivant I’uretere du pole supérieur, souvent dilate,
jusqu’en arriere du col de la vessie.

Dans le cas contraire d’un pole supérieur non sécrétant, le
diagnostic est plus difficile et repose alors sur une série de
signes indirects: le nombre des calices est inférieur a la
normale, le pole inférieur est refoulé en bas et en dehors, le
grand axe renal fait avec le rachis un angle ouvert en haut
et en dehors



4- IMAGERIE PAR RESONANCE
MAGNETIQUE : IRM

 en cas de difficulté dans le diagnostic, et surtout
dans le période néonatale, I’IRM peut faciliter le
1agnostic.

C
e Il est particulierement intéressant dans les
dilatations majeures ou le parenchyme reénal est
difficilement 1dentifiable a I’¢chographie[15.40].

« L’IRM avec injection [Urographie IRM] est
encore plus encourageant pour une ¢valuation
fonctionnelle en plus de I’¢évaluation anatomique

de ’anomalie (fig. 15.4).




* A la fin de l'exploration radiologique, le diagnostic d'uretere ectopique
est souvent confirme [entre 50% et 90% des cas]. Le siege de 1’orifice
est plus difficile a préciser avant I’exploration chirurgicale.

« La cysto-urétroscopie permet d'identifier la plupart des orifices
implantés dans le col vesical et 1'urétre postérieur contrairement a
I’implantation vaginale ou 1’1dentification du si¢ge de 1’orifice n’est
souvent 1dentifiée qu’apres une opacification directe de ['uretere
pendant I’intervention chirurgicale.

* Dans 10 a 30% des cas , le siege de I’abouchement ectopique reste
inconnu malgre toutes les explorations, et le diagnostic est retenu
devant la présence d’un seul orifice dans la vessie avec un uretere du
pole supérieur qui descend en arriere du col de la vessie.






Conduite thérapeutique

« Les duplications non pathogenes [sans reflux et sans
obstruction ni1 abouchement ectopique], sont parfois de
decouverte fortuite, au cours d’une exploration
radiologique, et dans ces cas ne nécessitent aucune mesure
thérapeutique.

* En revanche les duplications pathogenes necessitent une
prise en charge médico-chirurgicale et une surveillance a
long terme indépendemment de la modaliteé thérapeutique
choisie.

 La prise en charge des obstructions de la jonction pyé€lo-
urcterale sur le py€lon n’est pas différente de celle d’une
stenose de jonction pyelo-urétérale sur voie urinaire simple



Conduite therapeutique

« DUPLICATION PATHOGENE AVEC
ABOUCHEMENT ECTOPIQUE DU
PYELON SUPERIEUR



Nephrectomie polaire
ou

Chirurgie conservatrice



DUPLICATION AVEC ABOUCHEMENT
ECTOPIQUE DU PYELON SUPERIEUR

[l était classique de dire que le territoire rénal drainé par un uretere
ectopique est non fonctionnel et dysplasique.

Il en découlait que la préservation de ce territoire n’¢tait pas
souhaitable

Mackie et Stephens ont montré par leur ¢tude d’ autopsw que
I'i'mplantation ectopique de l'uretére est toujours associce a des I€sions
de dysplasie rénale dans le pdle superieur. Ces résultats sont a la base
des arguments tenus par les avocats de la chirurgie d’exérese.

Contrairement a ces donnees, les travaux récents ont montré que les
lésions de dysplasie sont présentes dans seulement 20 a 30% des
pieces operatoires de néphrectomies polaires pour ureteres ectopiques.

Néanmoins, Abel et al ont montré que les 1ésions inflammatoires du
parenchyme rénal sont quasiment constantes dans les pieces de
néphrectomies polaires, méme dans les cas détectés en prénatale et
operes avant les complications infectieuses



L’ectopie urétérale dans le tractus génital n’est pas toujours associée a
une unité rénale non fonctionnelle,

les ureteres ectopiques dans le tractus urinaire ne sont pas non plus
toujours associ€es a une unit¢ rénale fonctionnelle.

En effet, les ureteres ectopiques dans le col vésical ont le meilleur
pronostic, 80% d’entre eux sont conserves contre seulement 30% 30%
dans les cas des implantations dans I’urétre. La méme variation est
constatée parmi les implantations geénitales, 30% d’ureteres ectopiques
dans le vagin sont conservés Vs 60% dans la vulve [15.8].

De ce fait, il est important de ne pas prendre la décision
thérapeutique en fonction seulement du siege de orifice ectopique
mais en fonction de I’ensemble des données cliniques et
radiologiques.



Valeur fonctionnelle du pyélon
superieur 77

* [’échographie
— ¢€paisseur, echo-structure, différenciation du parenchyme
e [’urographie intra-veineuse
— présence d’une sécrétion polaire supérieure et d’une opacification de la voie
excrétrice]

» scintigraphie au Mag 3 ou DMSA.

— 1l est, en pratique, extrémement difficile de définir les zones d’acquisition d’image
afin d’étre certain d’attribuer au pyélon supérieur la fonction qui lui revient
réellement.

* Vates et al ont comparé 1’évolution de la valeur fonctionnelle du rein dans son ensemble
[et non plus du pyélon supérieur] apres soit une chirurgie conservatrice par urétéro-
py¢lostomie, soit une néphro-urétérectomie. Dans cette étude qui mélange des pyélons
superieurs distendus en amont d’abouchement ectopique et en amont d’urétérocele, il n’y
a pas de différence significative dans 1’évolution de la fonction rénale apres ces deux
types de traitement.

e UroIRM



LEFT UPPER POLE = 20

LEFT LOWER POLE = 80
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La chirurgie conservatrice

* soit sur le haut appareil urinaire par
une anastomose ureteropyelique

* soit sur 1’uretere terminal
— réimplantation urétérovesicale

— urétérouretérostomie basse



DUPLICATION AVEC ABOUCHEMENT
ECTOPIQUE DU PYELON SUPERIEUR

* ’anastomose uré¢téro-pyelique [entre 1’uretere du
poOle supérieur et le bassinet du pole infeérieur],
impose une voie d’abord haute, plus inesthétique.

* un geste simple, réalisable en période né¢onatale
meéme en cas de dilatation importante

* A long terme, les indications de réintervention
sont principalement dues a la persistence d’un
reflux symptomatique dans I’uretere du pole
inférieur.



TECHNIQUE OPERATOIRE

Incision transversale a la pointe du
12e cote

Abord antérieur extrapéritonéal du
rein

Section de 1'uretere du pyé¢lon
supérieur au niveau du son
croissement avec le bassinet du
py¢lon inférieur

Exérese de l'uretere du pyélon
supérieur le plus bas possible

Anastomose urétero - pyelique par
deux surjet du fil resorbable 6/0 ,
sans drainage



reimplantation ureteérovesicale

» permet dans le méme temps operatoire, de
réséquer le moignon urétéral, et traiter le reflux
associ¢ dans le pole inferieur ou controlateral.

e (Cette intervention est définitive et le taux des

complications est relativement bas dans les series
publiées.

* 1l est important de préciser que la réimplantation urétéro-
vesicale a €té réalisée a un age moyen de 26 mois, qui est
encore un age qui permet une réimplantation dans de bonnes
conditions.

EL GHONEIMI A, MIRANDA J, TRUONG T, MONFORT G.
Ectopic ureter with complete ureteric duplication: conservative surgical management.
J Pediatr Surg 1996; 31:467-472.




Moignon ureteral, que faire?

En cas de chirurgie sur le haut appareil [néphro-urétérectomie polaire
supérieure ou anastomose urétéro- pyehque] certains auteurs recommandent
I'abandon du moignon urétéral in-situ en particulier si I'i'mplantation se fait
dans le tractus génital

Le moignon peut €tre responsable de complications septiques avec soit
infection uro-genitale chez le garcon, soit décharge purulente par le vagin ou a
la vulve chez la fille. Cette complication peut €tre tardive jusqu’a 7 ans apres
le traitement 1initial

Le taux de reprise opé€ratoire pour exerese secondaire du moignon uretéral
varie selon les séries entre 10 a 20 % des cas. C’est pour €viter cette reprise
que des auteurs préconisent I’exerese systématique de 1’uretere distal. Aucune
complication liée a I’exérese du moignon urétéral n’a ét€ observée dans les
séries publices.
la voie laparoscopique de néphrectomie polaire offre ’avantage de limiter les
inconvenients de cicatrice lombaire et permet également une résection plus
complete de I'uretére du pole supérieur
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 Motif d "H°
— IR, Sd sub occlusif (N¢o nat)
— uropathie malformative
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— 46 XX, CIV

— DG antenatal: Duplication urétérale bilaterale,
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CAS 4

* Duplication uréterale bilaterale
— Dilatation pyelique sup +++ (D>>QG)
—megauretere D +++

» Abouchement ectopique des ureteres
sup ds VAGIN
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 CHIRURGIE

— Précoce (J19) car dalatation majeure du
systeme double D

— En 2 temps

l Anastomose pyelopyélique
Excerese de | “uretere polaire sup
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parenchyme

— Hypertrophie compensatrice et mégauretere D
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DUPLICATION AVEC ABOUCHEMENT
ECTOPIQUE DU PYELON SUPERIEUR

Conclusions sur la conduite thérapeutique

choisir au mieux le moyen thérapeutique qui permet un traitement definitif de
I’anomalie avec un taux de morbidité le plus bas possible.

S1 ’ensemble des examens complémentaires montre I’existence d’un
parenchyme rénal fonctionnel du pole superieur , une chirurgie conservatrice
est realisée.

Le type de chirurgie est en fonction de la présentation clinique et radiologique.
Une anastomose urétéropyelique est réalisée chez les nouveau-nés avec une
dilatation importante. Chez les enfants plus agés, une réimplantation
urcétérovesicale est realisée.

L’urétérostomie cutanée temporaire est exceptionnellement indiquee dans la
période neonatale quand 1’évaluation globale du rein atteint est difficile a
apprecier ou la définition anatomique de I’anomalie n’est pas accessible aux
explorations radiologiques.

Neéphro-urétérectomie polaire sup.: parenchyme pathologique, récidive d’IU,
Laparoscopique (retrperitoneale (préférence personnelle) ou transperitoneale



URETEROCELE SUR
DUPLICATION



NATURE REVIEWS |UROLOGY

VOLUME 6 | JUNE 2000

Management of duplex system ureteroceles
in neonates and infants

Marco Castagnetti and Alaa EI-Ghoneimi




Présentation

Actuellement la présentation clinique la plus fréquente est le
diagnostic par I’échographie anténatal d’un systeme double avec
une uréterocele
La présentation postnatale est principalement I’infection urinaire.
— Cette infection est menagante dans la période néonatale en raison de la
rétention purulente de ’urine infectée dans 1’uretere du pole supérieur.

Les autres signes révélateurs plus specifiques sont dus au volume
important de la dilatation de 1’uréteérocele, le plus souvent ectopique

Une mégavessie, méme prenatale, est parfois la conséquence d’une
uréterocele prolabée en permanence dans le col vésical[15.4].

Les troubles de la vidange vésicale, aigué ou chronique, sont parfois
les signes revelateurs chez les grands enfants.



Echographie

e . L’aspect typique est la dilatation kystique
intraveésicale, limitée par un fin liseré

e Son diametre et son prolongement vers le col de la
vessie sont évalués par un examen averti.

* Il est parfois difficile de faire la différence avec
certitude entre une volumineuse uretérocele
ectopique et un uretere ectopique extrémement
dilaté refoulant le plancher vesical.



Ech3
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ULV

 aspect typique
d’une 1mage
lacunaire spheérique
au sein de I’opacite
vesicale.







Cystographie

* La visualisation de
I’ureteérocele est moins
¢vidente sur la
cystographie que I’UIV et
I’échographie.

e Reflux controlatéral ou
epsilatérale dans le pole
inférieur.




Les clichés mictionnels ont un d’intérét particulier dans la
visualisation de prolapsus d’un urétérocele ectopique ou un
reflux dans un orifice de siege urétral



URO-IRM

EXAMEN DE REFERENCE



Chiara, 2 mois,

Dilatation des CPC anténatales Systeme double dt + uréteérocele




Cystoscopie

* Confirme le diagnostic et surtout 1dentifie
les deux types, I’urétérocele intravésicale et

ectopique.

e Attention!!!: rechercher ’urétérocele dans
une vessie vide

* Theérapeutique



DUPLICATION PATHOGENE AVEC URETERO-
HYDRONEPHROSE EN AMONT D’UNE
URETEROCELE

* [’indication opératoire d’une uréterocele
developpee d’une duplication pathogene ne
se discute pas du fait du caractere obstructif
de celle-c1 et du risque septique majeur dans
les premieres semaines ou premiers mois de
vie.

Mais si

[’observation simple sans intervenir
peut étre discutee




Table 4 | Critenia for conservative ureterocals managemant and outcomes

Study

Patiants
im)

Total study
population ()

Criteria

Follow-up Outcoma

(years)

Shankar af &l
[0

Merguerian
et al, (2003

Coplen and
Austin (2004)t

Han et ai.
(2005)4

Ol Renna at al
[ODeE) 2=

14

(3

52

Asymptomatic; Iower pole less than

grade Il VUR; no kower pole nondefuxing
HUN; no BOO; uppsr pole function <10%

Miror uppsr poke dilatation; no evddenc:s

of abstniction on renal scan

Multicystic dysplasia In the urstemosle
mizkety; o ureterlc dilatation; less than

grade |l associated VUR; no BOO

Good of i function at all in the
ureterccle mokety; no evidencs of

high-grede ocbstruction on MAG3 scan

ihalttima <20 min)

Asymptomatic; lower pole less than
grade lll VUR; no kower poke nonJeiuxing
HUN; nio BOD; upper poke function <108

o =10r% but nio obetruction

Mo UTI or sympkoms
Dllatstion: stable In & patlients, mproved In &
WUR: resohvad In 3 out of 4 patients

Mo UTI or symptoms
Dllatstion: stable in & patients, resohed In 4

L UTI

Uretemodcale: collspsad In 2 patlents

VUR: resalved In 2 out of 3 patlents

Al multicystic dysplastic moleties shawed Involition
by L& maonths

Surgery required In 4 patlents (2 UTIs, 1 progressive
dilstation)

Dllatstion: stable in 1 patient, Improved In 2,
resohied In 2

WUIR [grade Il and V): resolved in & out of § patlents

Mo UTI or sympkoms
Dilstatian: stable in 1 patient, Improsved In 1,

resched In 4
WVLUIR: stable In 1 patlent, Improved In 1, resohed Ind

Abbresetions: BOO, bladder outlet chstrucHon; HUN, ipdourstsronaphmss; MAGS, "M Tomamapiososiy righona; MO, not detarmined; UTI, udnany trect infection; WUR, wasloourranc reflux.
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Urétéerocele & Infection

Taux tres variable/ les publications
Besson 50%

Decter 0%
3% < 3 mois, 12% < 6mois

Hussman: 8-9 %, 6 mois FU 1n 32 nne¢,
incision precoce, Vs 40 prophylaxie et
chirurgie secondaire (non-randomisee ?)



Duplication revelée par une PNA




Urétéerocele & Infection

Prophylaxie
Controverse
Rien

6 mois, 1 ans, Proprete, 5 ans 777?



Urétérocele & Fonction du Pole Sup

* Non / Peu fonctionnel:
* 60 — 100% selon les séries
» Pas de différence entre prénatale/ postnatale



Uréterocele & Lesions histologiques
du parenchyme rénal

* ]l était classique de dire que dans cette
situation le py¢lon supérieur ¢tait toujours
dysplasique

* Monfort : 25% des patients



PURPOSE

* To determine whether antenatal
detection and type of ureterocele
have an impact on upper pole
histology.

BOLDUC S., UPADHYAY J., SHERMAN C., FARHAT W., BAGLI D. G.,
MCLORIE G. A., KHOURY A. E., EL-GHONEIMI A.

Surgical pathology of upper pole 1s unaffected by antenatal diagnosis in
duplex system ureteroceles. J Urol 2002; 168:1123-1126




Pieces de néphrectomies polaires

/

55 NPS

/

\

Anténatal
(25)

Postnatal*
(30)

\

/

\

*221U

Intravésical
(18)

Extravésical
(37)




Minimal histological lesion in a 2 y.o. female, postnatal diagnosis of
extravesical ureterocele with UTI. Mild chronic inflammation, normal
tubules and no dysplasia



Severe chronic interstitial inflammation in a 18-m. female antenatally diagnosed
extravesical ureterocele (no UTI). >50% of parenchyma involved. L: Islands of
Lymphoid cells



Severe interstitial fibrosis in blue by Masson Trichrome staining
in a 2 y.o. male postnatally diagnosed extravesical ureterocele by UTI.
Normal renal tissue on the right and extensive fibrosis on the left.



Glomerulosclerosis and tubular atrophy in a male with
antenatally diagnosed extravesical ureterocele. Area of
glomerulosclerosis (GS), some normal glomeruli (G), normal
tubules (T) and tubular atrophy (A) either loss of lumen or
dilation with atrophy of single epithelial lining (top left).



Severe dysplasia, 1 y.o. female postnatally diagnosed (UTI) intravesical
ureterocele. Disorganized architecture, primitive tubules (PT) surrounded by
undifferentiated mesenchymal collar, nodules of primitive mesenchymal tissue

(M) and cortex compressed to the periphery



DYSPLASIA

Antenatal Postnatal Intravesical Extravesical
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55 Cases Severity | Chronic Int. | Fibrosis | Atrophy | Glomerulo | Dysplasia*
of lesion |Inflammation sclerosis

Antenatal : 25 | Minimal 10 (40%) 8 (32%) | 7 (28%) | 12 (48%) | 19 (76%)*
Severe 15 (60%) |17 (68%) | 18 (72%) | 13 (52%) | 6 (24%)

Postnatal : 30 | Minimal 15 (50%) |10 (33%) | 12 (40%) | 14 (47%) | 24 (80%)*
Severe 15 (50%) |20 (67%) | 18 (60%) | 16 (53%) | 6 (20%)

Intravesical : 18 | Minimal 8 (44%) 10 (56%) | 10 (56%) | 12 (67%) | 15 (83%)*
Severe 10 (56%) |8 (44%)a | 8 (44%)b | 6 (33%)c | 3 (17%)

Extravesical : 37| Minimal 17 (46%) 8 (22%) | 9(24%) | 14 (38%) | 28 (76%)*
Severe 20 (54%) |29 (78%)a|28 (76%)b | 23 (62%)c | 9 (24%)

TOTAL Minimal 25 (45%) |18 (33%) | 19 (34%) | 26 (47%) | 43 (78%)*
Severe 30 (55%) |37 (67%) | 36 (66%) | 29 (53%) | 12 (22%)

a: p<0.02 b: p<0.04 c: p=0.08

Minimal dysplasia includes specimens without dysplastic changes: Antenatal (10), Postnatal (10);
Intravesical (8), Extravesical (12)




CONCLUSION

» Histological lesions of partial nephrectomies
are not significantly different irrespective of
ureterocele position or mode of presentation

e [esions- mainly irreversible

 Severe interstitial inflammatory lesions are
consistently present even in the antenatally
diagnosed ureteroceles without UTI



Echographie & Lesions Histologiques

BOLDUC S., UPADHYAY J., RESTREPO R., SHERMAN C.,
FARHAT W, BAGLI D. G., MCLORIE G. A., KHOURY A.E.,

EL-GHONEIMI A.
The predictive value of diagnostic imaging for
histologic lesions of upper poles in duplex
systems with ureteroceles

BJU Int 2003, 91: 678-632



Severe histological lesions
Echogenicity p =0.14

M Same
Increase

Minimal lesion Severe lesion

Ay



Severe histological lesions
Parenchymal thinning p < 0.02

M Minimal
Severe thinning

Minimal lesion Severe lesion

Ay



Severe histological lesions
Degree of hydronephrosis p = 0.15

B Grade 2-3
Grade 4

Minimal lesion Severe lesion




Severe histological lesions
Function of upper pole on DMSA p =0.01

o >4%
<4%

-
‘- e A

Minimal lesion Severe lesion



Options Therapeutiques

Surveillance
Incision endoscopique

Néphrectomie Polaire Superieure (tt simplifié
Cendron)

Anastomose Urétero-Py¢élique, Urétero-Urétérale

Uretérocelectomie, réimplantation, refection du
plancher vésical

Radical: NPS+Urétérocelectomie+RUV+rétection
du plancher.



[ e traitement radical

 Cette attitude est difficile a réaliser dans la
periode neonatale, en revanche, elle reste
justifiée chez un enfant plus age présentant
un pyelon superieur manifestement detruit,
IU reécidivante, dilatation significative
persistante, RVU.

* Le taux de reprise chirurgicale, apres ce
traitement < 10%



Garcon 8 mois
Urétérocéle sans duplication Ge,
rein non fonctionnel Ge

MegalU Dt

*N¢éphrectomie Ge
laparoscopie retropéritonéale

eUrétérocéléctomie, réfection
du plancher

sreimplantation Dte sur vessie
psoique




El Ghoneimi, DIU Urologie
Pédiatrique, 2010
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NPS
Traitement simplifie selon Cendron

La complication principale de la néphro-urétérectomie polaire
superieure est la perte de fonction du pyé€lon inférieur.

Cette complication reste exceptionnelle chez un jeune nourrisson qui
n’a jamais €t¢ infecte.

Ce traitement simplifié connait une seule contre-indication
exceptionnelle: ¢’est 1’existence d’un reflux dans I’urétérocele et
I’uretere du py¢lon supérieur.

Le reflux vésico-urétéral polaire inférieur n’est pas une contre-
indication et sa cure n’est pas justiﬁée en période néo-natale car 1l peut
se résoudre, en particulier apres assechement de 1’urétérocele et
consolidation du plancher vésical.

Le taux d’interventions secondaires a 1’étage vésical varie de 10 a 50%
apres traitement simplifi¢ selon les auteurs.



Néphrectomie Polaire Supérieure




[’anastomose uretero-pyelique

* L’anastomose urétéro-pyelique, associce a une
ur¢terectomie partielle de I’uretere polaire
supérieur, est un geste simple a condition que le
py¢lon infeérieur ne soit pas trop fin.

» Cette anastomose leve 1’obstruction et la nécessité
d’un abord vésical secondaire a une fréquence
cquivalente a celle que 1’on observe apres la
néphrectomie polaire.

EL GHONEIMI A., LOTTMANN H., ODET E., BONIN F.,AIGRAIN Y. La place de
'anastomose urétéro-pyélique dans le traitement des duplication urétérales pathogenes.

Ann. Urol. 1998, 32: 241-246.




Incision endoscopique

e Monfort a remis a I’honneur le drainage de
I’urétérocele par ponction a 1’aide d’une électrode
gainee introduite par cystoscopie.

* Le risque principal est la création d’un reflux dans
I’uretére du pyélon supérieur qui contraindra a un
traitement radical de ’urétérocele associ€ soit a
une reimplantation des deux ureteres polaires
inférieur et supérieur, difficile en raison de la
distension de ce dernier, soit a une néphro-
ur¢térectomie polaire superieure.






Incision endoscopique: film



Incision endoscopique

e Les resultats du traitement d’une uréterocele
est principalement en fonction de son type:
intravesical ou ectopique. Le taux de reprise
opceratoire sur I’¢tage vesical apres
I’1nc1s1on endoscopique varie selon les
series entre 7 et 50% pour 1’uréterocele
intravesicale et entre 50 et 100% pour
I’urétérocele ectopique



Reflux Preoperatoire & resultats

o Shekarriz:

— La présence d’un reflux preoperatoire dans le pole
inférieur augmente le taux de reprise opératoire de 20 a

57%.

 Husmann: une série de 165 urétéroceles ectopiques.

— patients sans reflux préoperatoire, le taux d’une
reopération pour traiter un reflux postopératoire ctait de
15% aprées une nephrectomie polaire superieure et 64%
apres une incision endoscopique.

— patients avec reflux préoperatoire, le taux d’une
reoperatlon a I’¢tage véesicale etait de 84% que ce soit
apres une nephrectomie polaire ou une incision
endoscopique.



Urétérocele & dysfonctionnement vésical

* Quelque sotit le type de traitement choisi, une surveillance
de la fonction vésicale est nécessaire a long terme,
surtout dans les cas d’urétérocele ectopique.

 Dans I’étude de Abrahamsson et al, sur ’avenir de la
function vésicale apres traitement de 32 urctéroceles
ectopiques , 55% des patients ont une capacité vésicale
supérieure a 150% de la normale avec un résidu
postmictionnel significatif. Il n’y avait pas de corrélation
entre le type de traitement et les résultats définitifs.

* Les résultats de Vereecken et al, sont plus rassurants et
montrent qu’aucune chirurgie de reconstruction n’a €té
compliquée par une dysfonction vesicale.
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Evaluation a long terme de la fonction vésicale
chez les enfants opérés d’une urétérocele
sur duplication pyélo-urétérale.

F. PISTOLESI, A. PAYE-JAOUEN, G. ENEZIAN,
C. GRAPIN, A. EL GHONEIMI.

Service de Chirurgie Viscérale et urologie Pédiatrique,
Hopital Robert Debré, PARIS 7.
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MATERIEL ET METHODES

Analyse rétrospective des dossiers et

convocation des patients en consultation

Questionnaire DVSS
Débitmétrie

2 groupes

0022-5347/00/1643-101 10
Tux Jounsas or UroLocy® Vol. 164, 10111015, September 2000
Copyright © 2000 by Ausicax Usotocical Assocuios, Inc.® Printed tn USA
THE DYSFUNCTIONAL VOIDING SCORING SYSTEM: QUANTITATIVE
STANDARDIZATION OF DYSFUNCTIONAL VOIDING SYMPTOMS
IN CHILDREN
WALID FARHAT, DARIUS J. BAGLI, GIANPAOLO CAPOLICCHIO, SHEILA O'REILLY,
PAUL A. MERGUERIAN, ANTOINE KHOURY axp GORDON A. McLORIE
From the Di Hospital for Sick Children and University of Toronto, Toronto, Ontario, Canada

Groupe A
Décompression de l'ureterocele

(NPS,APP,IE)
-

Groupe B
Chirurgie
vésicale

(UC, RVU)

ASSISTANCE HOPITAUX
PUBLIQUE DE PARIS

‘DIDERO
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RESULTATS

44 enfants revus (61 dossiers)

1990-2010

Suivi moyen 9,5 ans (3-20)

Groupe A (n=32)

DVSS positif 2> 0
Débitmeétrie
pathologique 7 (22%)
Tr%itement DM 7

R - <

‘DIDE

ASSISTANCE
PUBLIQUE

Groupe B (n=12)

DVSS positif 2 3 (p=0,031)
Débitmétrie pathologique 8

(66%)
Traitement DM 8
med 1

HOPITAUX CIC1
DE PARIS

PARIS
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CONCLUSION

Premiére étude quantitative et standardisée
de la fonction vésicale de ces patients

La chlrl_Jrgle vesmale' predl‘spf)se au DECOMPRESSION
dysfoncionnement vésical a distance ‘ Endoscopie ?
NPS?
—
o)
: &
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z0 ASSISTANCE HOPITAUX
< PUBLIQUE DE PARIS
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Le diagnostic anténatal diminue
le taux de morbidite
de I’ urétérocele

UPADHYAY J., BOLDUC S., BRAGA L., FARHAT W.,
BAGLI D.J., MCLORIE G.A., KHOURY A. E.,

EL-GHONEIMI A.

Impact of antenatal diagnosis on the morbidity associated with
ureterocele management. J Urol 2002 ;167 :2560-565



Uretérocele sur duplication
pronostic et resultats

Meilleur pronostic

* Anténatal (Vs Postnatal)

* Intravesicale (Vs Extravesicale)



Anténatal vs Postnatal

Analyse classique

* Chirurgie conservatrice
Vs

* Neéphrectomie polaire



But du travail

e Morbidité
— 1" infection urinaire postopératoire
— La nécessité d’ une deuxiéme intervention

¢ type de 1 uretérocele
Anténatal ou postnatal

’ intervention initiale



Urétérocele sur duplication

1992-2000

/. N\

Antenatal (40) Postnatal (55)
VAN




Infection Urinaire Pré-opératoire

B Anténatal
" Postnatal

A
I Ay

IU pré-op




Infection Urinaire Post-opératoire

30+

30 25
25

20+
20

o) _a— pan

% 15 A) 15
10

10

A |
0 A. - 5

5

B Anténatal ' Postnatal Incision NP Vessie




Le taux de reprise opératoire

P<0.03 357

anténatal

701 % 25
20
™ P<0.02 15
> P<0.08 5
OA) 40 o ’ Incision NP
30
201 — oo
10
v Incision NP Vessie Total

B Anténatal = Postnatal

Incision NP Vessie

H Intravésical B Extravésical




Conclusion

 Le diagnostic anténatal est associé a une
baisse de 1" incidence de 1" infection urinaire
et du taux de reprise opcratoire
indépendamment du type de 1 urétérocele

ou du type de premiere intervention.



URETEROCELES SUR
DUPLICATION
TRAITEMENT ENDOSCOPIQUE
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Urétérocele sur duplication

1992-2007, Diagnostic Anténatal,
Hopital Robert Debré

Intravésicale (30) Ectopique(23)

7N

Incision NPS Incision NPS
25 S 16 7




Urétérocele sur duplication

Incision 41

Age: 45 j (1j- 9 mois)

/. N\

Intravésicale 25 Ectopique 16

6 (24%) 8 (50%)

2¢ intervention : 14 (34%)



Urétérocele sur duplication (33 cas)

NPS 12

Age:2 mois (15 j-6 mois)

7N

3 (50%) 3 (40%)

2¢ intervention : 6 (50%)



Urétérocele sur duplication
53

PNA post op

Incision 15 (34%) NPS 6 (50 %)



Urétérocele sur duplication
53

2¢ Intervention 20 (37%)

Incision 14 (34%) NPS 6 (50%)

NS 5 réimplantation (4 bil ) et

2 NPS, Réimplantation, uréterocélectomie (Reflux bil et

uréterocelectomie PNA)

] deuxieme incision ] incision urétérocele ectopique
(troubles mictionnels)

2 Reéimplantation et
Urétérocelectomie




Urétérocele sur duplication

/ \

Cystographie preop Sans cystographie
19
22

l Infection préopératoires [
7 Infections (30%) 3 infections (15%)
4 ectopique, deux NPS scctopiques
secondaires o1 NPS
3 intra, 2 NPS




Table 1 | Rates of preoperative VUR in norruretercceletsaring moisties n duplex system urstenocsles
Study Patiants in ) Cases of preoperative Intrawesical Ectopic

VUR im) ureteroceles (n) ureteroceles (n)
Petit ot ai. {1900 B [44%) 1{12.5%) 7 (B7.5%)

Castegnett] et al. (2004F - 20 {45 7 (35%) 13 (B5%)

Hegg at al. {2000 . 27 (5I%] ND ND
Upadhayay et al. (2002} B2 [GE%] 21 (40%) 31 (BO%)
Husmann et al. (1200 111 (B7%) MA M
Jaganthil and Kaff (1999 2: 14 [E6T%) & P&
Chertin af sl (2008 [

Decter ef al. (2001F el T (TE¥ MA

SEN duplex System uRdsrcoelas wers actopkc. Abbraviations: M not applicable; MO, not detemined; WUH, weskocunaml reflux
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Table 2 | Rates of persistent VUR after decompression of duplex system uretaroceles

Study Approach Preoperative VUR Postoperative VUR Persistent VUR
VUR persistence by patients

Upadhayay et al. (2002)° UPPN? 21 13 62%
Husmann et al. (19293 UPPN &7 56 84%
Husmann et al. (1999~ ED 44 37 84%
Petit af al. (1969)** ED 7 6 56%
Jayanthl and Koff (1999)7 ED 14 13 a3%
VUR persistance by RUU

Chertin et sl (2005)¢ ED a4 27 61%
Castagneattl et al. (2004) ED 20 15 5%
Kalbarzadeh at sl (20074 ED 29 33 113%

*Fatorts undergoing endoscoplo reatment ware not INchided because postoperative reflux rate also INchided 2 AwD refux I tho urstercosie molksty.
Abbroviations: ED, endosoopic decompression; RUU, rencuretonc units; UFPN, upper pole partial nephrectomy; YUR, veskcoursteral refux
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Table 3 | Rates of postoperative urinary tract infections

Study

Approach

Mean/median Patients (n)

follow-up (years)

Postoperative UTls (n)

Chertin t al. (2005
Shekamiz et al. (1999)°

Beganovic et al. (1999)"
Upadhayay et al. (2002)*
Chertin et al (2001
Singh and Smith (2001)*
Chertin et al. (2007)*
Sauvage et al. (2003)®

Husmann &t al. (1995
Lewls et al (2008)*

Jayanthl and Koff (1969

ED

ED/ UPPN/total
reconstruction

Total reconstrnuction
ED/ UPPN/BS

ED

ED

ED

ED/ UPPN/total
reconstruction

UPPN

Lower urinary tract
reconstruction

ED

9
57

9.6
3.5

6
ND
4.2

6

ar
S4

3 21

3 (6%)
6 (8%)

9 (17%)
21 (22%)
8 (23.5%)
6 (25%)

12 (26%)
33 (26%)

28 (32%)
24 (44%)

10 (47%)

Abtroviations: ES, biadder surgery; ED, endosoopk decompression; NO, not determined; LFFN, upper pole partial nephra ctomy.
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" Asymptomatic neonates with DSU
~

Severe HUN in ureterocele or \
associated moieties +/- BOO No severe HUN no BOO

~ e

_ 3-6 months FU evaluation:
\ US, MCUGQG, Renal

scintigraphy or MRI
Symptomatic, or persistant .
severe dilatation Asymptomatic

N\

~

progressive dilatation

Vv VOLUME 6 | JUNE 2000 09
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- N

Asymptomatic Symptomatic or
No sa2vera HUN or obstruction severe HUN or cbstruction

| | | |

NoVUR VUR VUR No VLR

O\ O\

Low grade High grade Good No/poor
of multiple function function

NN

Ectopic: upper
Bladder surgery or 1o lower tract || Intravesica || Ectopkc
endoscopic management anastomosis ED PPN

Figure S | Algorithm for the managaement of du plex system ureterocalaes aftaer tha
first 3—6 months of life. Obstruction is considered to b= the presenca of non-
refluxing dilatation of nonustsroc=le-baaring moisties (especially of the lower
polk=)t=32 or of an cbstructive drainage pattem on diurstic renography. <%=
Endoscopic managemant includes endoscopic decompression of ursterocsls

and endoscopic or consarvative managemant of VUR. Abbreviatons: DSU, duplex
system urstarocels: ED, endoscopic decomprassion: HUN, hydrourstaeronaephrosis;
MCUG, micturating cystoursth rography: UPPN, uppsr pole partial nephrectomy:
VUR, vesicourstaeral reflux.
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Key points

» The risk of urinary tract infections in patients receiving antibiotic prophylaxis
is =10% before 6 months of age; asymptomatic neonates and infants without
massive upper tract dilatation can be treated conservatively

Ureterocele moiety function is generally negligible; scintigraphic assessment is
reliable; nonfunctioning poles can be left in situ

Preoperative vesicoureteral reflux tends to persist after ureterocele
decompression, but <50% of patients with reflux develop urinary tract infections

Incontinence is rare in patients with ureteroceles; it is unrelated to initial
treatment modality, and seems to be refractory to both medical therapy and
bladder-neck reconstruction

Endoscopic decompression is the approach of choice for intravesical
ureteroceles, and is the definitive treatment in 50% of ectopic ureteroceles;
it can also be combined with conservative or endoscopic management of
persistent reflux

Total reconstruction can be performed safely (also in infancy); the need for
upper pole partial nephrectomy and systematic reconstruction of the bladder
base and neck is disputed

NATURE REVIEWS |UROLOGY VOLUMES * JUNE 2009 Marco Castagnetti and Alaa EI-Ghoneimi
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Cas 1 BC

* Diagnostic anténatal:
 Dilatation kystique pole sup rein Ge
* Doute: hydrocolpos



B.C.



Echographie
08/06/2002 (J1)




Que faire et quand?

Cystographie
UlVvV
IRM
Scintigraphie
Rien



Quel traitement

Incision
Néephrectomie polaire sup

N¢ephrectomie polaire sup,
urétérocélectomie, reimplantation

Rien



El Ghoneimi, DIU Urologie
Pédiatrique, 2010



Suivi postop

Echo

Cystographie

UlVv

IRM

Scintigraphie

— 42% Ge (pas de duplication visible) 58% Dte

— 45 jours



CGR 2002



Echographie 4 ans

2DG

DR
70

206G
e

DR




Resultats 5 ans

Aucun trouble mictionnel
Aucune dilatation rénale
Reflux pole inf, PNA

TraitementDeflux (CGR: normale), pas de
recidive d’IU



Cas 2 L C (17.08.05)

DAN:

Duplication droite et dilatation du pole sup,
dilatation transitoire pyélique gauche

Naissance a terme
Bon état géneral

Antibioprophylaxie?



Premier bilan
Que faire et quand?

Echographie
Cystographie
Scintigraphie
IRM

Ulv
Rien



1¢ére Echographie J1

B et ra v s Awevveaw anngeevy Ve v

Ech3
150dB/C 3
Persist Bas
Optim 2D:Rés

N 3
Ech3 \
150dB/C 3 N
Persist Bas
Optim 2D:Rés

: 2%
Ech3 -~
150dB/C 3 53
Persist Bas 56-0
Optim 2D:Rés

Ech3
150dB/C3
Persist Bas
Optim 2D:Rés




Que faire et quand ?

Incision
NPS
Traitement radical

Rien



Incision endoscopique J6

* Volumineuse ureterocele ectopique qui
prolable par le col et jusqu’ a dans ’uretre
au dessus du véru montanum.

* Incision a 4 endroits dans le plancher
vesical a la lame froide.



Su1vi post op

e Antibioprophylaxie
* Bilan

— Echographie

— Scintigraphie

— IRM

— Cystographie

— Rien
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Resultats, 2 ans

 Aucune IU

— reflux pole inf, bactrim, circoncision

 Echo:

— Bassinet 13 mm (pdle inf)

— Uretere pelvien 16 mm

— Aucune dilatation du pole sup
— Pas d’urétérocele visible
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