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AVANT-PROPOS

Dans la mesure ou le diagnostic des malformations congénitales rares est
rarement fait pendant la période anténatale dans les pays en voie de
développement dont fait partie le Burundi; du fait d’un plateau technique
insuffisant mais aussi du fait d’un paquet insuffisant de connaissances des
prestataires en matiére de santé pour un diagnostic morphologique anténatal
desdites malformations ;les institutions de recherche dont le Centre Hospitalo-
Universitaire de Kamenge devraient mener des études sur ces pathologies on ne
peut plus rares pour eveiller la conscience des décideurs et prestataires en matiére

de santé.

C’est dans cette optique que le présent travail vise a décrire une association rare
de malformations congeénitales rénales, et de surcroit pas déja décrit au Burundi :

la dysplasie rénale multikystique sur rein ectopique croisé.



CHAPITRE 0. INTRODUCTION

L'ectopie rénale croisée (ERC) est une malformation congénitale rare qui est
due a une anomalie dans le développement embryonnaire du bourgeon
urétéral et du blasttme métanéphrogene entre la quatrieme et la huitieme

semaine de gestation [1].

I1 s’agit d’une anomalie congénitale rare, dans laquelle, les deux reins se situent
du méme cdte avec un des ureteres, de longueur adaptée au siege du rein, qui

croise la ligne médiane pour s'implanter dans la vessie du coté opposeé [1].

La dysplasie rénale multikystiqgue (DRMK) est une anomalie le plus souvent
unilatérale du développement rénal, caractérisé par un gros rein kystique et un

parenchyme totalement remanié et non fonctionnel [2].

La circonstance la plus fréquente de découverte d’un rein DMK reste la période
anténatale. Dans ce cas, I’échographie postnatale confirmera le diagnostic
anténatal cherchera des signes d’uropathie associée ou d’atteinte du rein
controlatéral. Une scintigraphie rénale pourra étre proposée a quelques mois de

vie pour évaluer la fonction du rein atteint [3].

Cependant, la dysplasie rénale multikystique associée a une ectopie rénale croisée
est extrémement rare et est associé a une incidence plus grande de I'obstruction

de la jonction urétéro-pelvienne [4].

Dans la littérature, trés peu d'études sont disponibles sur cette association de
malformations rénales. Au Burundi, aucune étude sur ces malformations n'est
disponible. La présente étude vise a présenter la prise en charge d'un cas rare de
dysplasie rénale multikystique surinfectée sur rein ectopique croisé et de faire une

revue de la littérature.



CHAPITRE |I. GENERALITES

I.1. Rappel embryologique
1.1.1. Développement embryonnaire du rein et des voies excrétrices hautes

A 21 jours de la vie intra-utérine, I’embryon est constitué de trois feuillets,
I'ectoblaste, le mésoblaste et I'entoblaste (embryon tridermique). A ce stade, le
mésoblaste comporte la chorde formant un axe central, le mésoblaste para-axial,
le mesoblaste intermédiaire et les lames latérales. L’appareil urinaire se forme a
partir du meésoblaste intermédiaire, dénommé néphrotome, donnant les cordons
néphrogénes. Les cordons néphrogenes se différencient selon un gradient
céphalo-caudal en formant successivement trois paires de reins : les pronephros,
les mésonéphros et les métanéphros (Figure 1). Le pronéphros et le mésonéphros
disparaissent en partie pour laisser en place certaines structures. Chacune d'entre

elle posant les bases de I'induction du rein suivant [5].

Gradient de
différenciation
céphalo-caudal

Pronéphros

Mésonéphros

Métanéphros

Figure 1 : Evolution du cordon néphrogéne selon un gradient de
différenciation céphalo-caudal [5]

1.1.1.1. Pronéphros [5]

Le pronéphros, ou rein primitif, est un reliquat phylogénétique qui se forme
transitoirement dans la région cervicale et thoracique haute, se forme au début de

la 4°™ semaine du développement embryonnaire.



Chez I'Homme, les formations pronéphrotiques régressent au 24°™ ou 25°™ jour

du développement pour disparaitre ensuite en totalité.

1.1.1.2. Mésonéphros [5]

Le mésonéphros se forme dans la région thoracique basse, lombaire et sacrée au
début de la 4°™ semaine du développement embryonnaire et s'étend vers la partie

caudale.

Succession au cours du développement du mésonéphros des cordons
mésoneéephrotiques, vésicules mésonéphrotiques, tubules mésonéphrotiques, canal

collecteur s’ouvrant dans le cloaque (Figure 2).

Mesonephros

Aorte

I R Nephrons

mesonephrotiques

|

3

} Tubules
}

mesonephrotiques

Vesicules
mesonephrotiques

Canal de Wolff

Metanephros
Cloaque —

Figure 2 : Devenir du mésonéphros [5]

La partie des veésicules qui reste en place se dilate dans la partie proximale,
formant I'ampoule mésonéphrotique. Cette ampoule se déprime alors en son
centre pour accueillir un réseau capillaire émanant de l'aorte dorsale, appelé
glomérule mésonéphrotique. L'association de ces deux structures forme le
corpuscule meésonéphrotique. Les corpuscules mésonéphrotiques fonctionnent
entre la 6°™ et la 10°™ semaine du développement et participent de fagon
importante a la constitution du liquide amniotique. 1ls cessent de fonctionner au-

dela de la 10°™ semaine et régressent.



Le canal collecteur forme le canal de Wolff (ou canal mésonéphrotique), qui

s'abouche dans le cloaque en passant a proximité du métanéphros.

1.1.1.3. Métanéphros [5]

Le métanéphros, ou rein définitif, émane de la partie caudale du cordon
néphrogéne. A I'extrémité distale du canal de Wolff, un petit bourgeon se forme
et s'oriente vers le métanéphros pour former une nouvelle structure, le bourgeon
urétéral, vers le 28¢ jour du développement. Le métanéphros se compose d'une
partie excrétrice (le blasteme métanéphrogene) et d'une partie collectrice (le

bourgeon ureéteral).

Tableau I : Eléments constituant les portions excrétrice et collectrice du

métanéphros
Partie excretrice (blasteme Partie collectrice (Bourgeon urétéral)
métanéphrogene)
Capsule de Bowman Uretere
Tube contourné proximal Bassinet
Anse de Henlé Grands calices, petits calices
Tube contourné distal Tubes collecteurs

Tubules collecteurs

1.1.1.4. Néphrogéneése

Au fur et a mesure qu‘ils pénétrent le blastéme métanéphrogéne, les tubes issus
du bourgeon urétéral se recouvrent a leur extrémité distale d‘une coiffe
métanéphrogéne faite d‘une condensation de cellules du blastéeme
métanéphrogene. Chacune de ces masses cellulaires pleines se creuse et donne
une veésicule métanéphrotique qui se contourne pour former un néphron. Ainsi,
I‘extrémité distale devient la chambre glomérulaire et 1‘extrémité proximale

s‘abouche dans le tube collecteur d*origine urétérale [6].



Chaque néphron prend son origine sous la forme d’une vésicule épithéliale
(néphritique) au sein de la coiffe de mésoderme métanéphrogéne entourant
I’ampoule d’un tubule collecteur. La formation d’un néphron comprend

plusieurs stades [6].

Ce mécanisme de différenciation se fait par induction réciprogue des deux
structures. Le blasteme métanéphrogene induit la division du bourgeon urétéral
qui, en retour, permet I’apparition de structures épithéliales et mésenchymateuses
dans le métanéphros. Ainsi, les néphrons normaux ne sont jamais formés s’ils ne
subissent pas ces phénomenes d’induction par un bourgeon urétéral normal. De
plus, la formation et le développement du bourgeon urétéral lui-méme
dépendent d’une interaction chimique propre entre le canal de Wolff et

I’endoderme de la membrane cloacale [7].

Ainsi, le néphron, constitué¢ du glomérule, du tubule proximal, de I’anse de Henl¢
et du tubule distal, provient du métanéphros. Le systeme collecteur, constitué du
tube collecteur, des calices, du bassinet et de 'uretére, dérive du bourgeon

urétéral [7].

La premiere véritable sécrétion d’urine feetale d’origine métanéphronique
apparait dés la neuvieme semaine. Le capital néphronique est atteint vers le
huitieme-neuvieme mois et évalué a terme a 1,2 million de néphrons. La
néphrogénese est donc terminée a la naissance, mais la maturation rénale

se poursuit en période postnatale [7].

1.1.1.5. Ascension et rotation des reins [5]

L'ascension des reins a lieu entre la 6°™ et la 9™ semaine du développement. Ils
remontent de la région sacrée S1 vers la région lombaire L1 (sous-jacent aux
glandes surrénales) en suivant des voies situées de part et d'autre de l'aorte
dorsale. Cette remontée se fait passivement, par déroulement de I'extrémité

inférieure de I'embryon qui laisse les reins remonter vers la fosse lombaire L1.



Simultanément les reins subissent une rotation. En effet, initialement les hiles des
reins (dépressions ou passe le bourgeon urétéral) sont du c6té ventral. Lors de
leur progression, les hiles se tournent de 90° vers I'axe de 1'embryon lui-méme.
Les reins du fait de leur remontée changent d'artére segmentaire : ils se
déconnectent de leurs artéres d'origine pour, niveau par niveau, se rebrancher sur
les artéres de niveau supérieur et atteindre leur site définitif dans la région

lombaire.
I.1.2. Embryologie moléculaire

L’embryologie est moléculaire. Elle aboutit a I’étude et a la reconnaissance des
genes du deéveloppement, des mécanismes embryonnaires impliqués dans la
morphogenése normale et anormale chez ’homme. Certaines familles de génes
du développement ont un intérét particulier en raison de I’identification de

mutations dans différents syndromes malformatifs [8].

Les interactions réciproques entre le bourgeon urétéral et le blasteme
métanéphrogéne permettent la survie, la prolifération et la différenciation du
blastéme métanéphrogene, d’une part, et la poursuite de la croissance et de

la division du bourgeon urétéral, d’autre part [8].

Ce développement rénal résulte d’une cascade d’évenements liés a 1’activation
progressive de nombreux geénes codant pour des facteurs de transcription,
des facteurs de croissance, des protéines de la matrice extracellulaire ou

encore des molécules d’adhérences [8].
1.1.2.1. Malformations urinaires isolées

Une composante génétique a I’origine des anomalies urinaires isolées est certaine,
comme le suggerent les agrégations familiales de ces anomalies. Certaines de ces
anomalies se transmettent a I’évidence sur un mode autosomique dominant alors
que pour d’autres les modalités de transmission, ainsi que le risque de récurrence

familiale sont moins clairs [9].



Environ 10 % des enfants avec dysplasie/agénésie rénale ont un parent au premier
degré atteint d’une anomalie des voies urinaires, suggérant une cause héréditaire.
Certains ont des syndromes bien identifiés (Bardet-Biedl, Beckwith et
Wiedemann, Di George, Fanconi), mais la plupart n’ont pas de cause génétique

claire [10].

Trois génes ont cependant été identifiés, pouvant étre impliqués dans la dysplasie
rénale : mutation/délétion de TCF2 codant pour la protéine HNF1, PAX2 et
uroplakins. TCF2 a récemment été retrouvé dans 29% de cas d’hyperéchogénicité
rénale foetale. Sa recherche anténatale ne saurait cependant €tre systématique

[10].

1.1.2.2. Syndromes polymalformatifs avec anomalie urinaire

Ils peuvent s’inscrire dans un tableau clinique d’aberration chromosomique, de
maladie génique ou de syndrome sporadique d’étiologie encore inconnue ou
secondaire a une embryopathie ¢€cologique (facteurs tératogenes

environnementaux ou iatrogénes) [9].

La découverte, au cours de grossesse, par I’échographie d’un oligoamnios ou
d’une anomalie rénale doit faire rechercher attentivement une anomalie génitale
et d’autres anomalies viscérales. La découverte d’une malformation urogénitale
ou a fortiori 1’association de plusieurs anomalies doit faire demander un

caryotype feetal [9].

La DRMK peut survenir dans un contexte d’anomalie chromosomique ou
syndromique comme au cours des syndromes de Wiedemann-Beckwitt, Perlman,

Simpson-Golabi-Behmel et Kallmann-de- Morsier [11].

I.2. Rappels anatomiques [12,13]

Le haut appareil urinaire est rétro-péritonéal et se compose des deux reins et des

cavites urétéro-pyélo-calicielles.



1.2.1. Loge rénale

La loge rénale, limitée par le fascia rénal et la lame surréno-rénale contient le

rein entouré d'un tissu cellulo-graisseux lache, la capsule adipeuse du rein.

Des trabécules fibreuses unissent le fascia rénal a la capsule rénale et

cloisonnent la capsule adipeuse du rein.

Le rein, solidaire de sa capsule adipeuse, est maintenu dans sa loge par la

pression abdominale, qui reléve elle-méme de la tonicité de la paroi abdominale.

1.2.2. Rein

1.2.2.1. Anatomie descriptive
a. Configuration externe

Chaque rein a la forme d'un haricot a hile interne, au niveau duquel cheminent les
vaisseaux rénaux (artére et veine), et le bassinet qui se poursuit vers le bas par

I'uretere. Le rein droit est plus bas que le gauche, car abaissé par le foie.

b. Configuration interne

Chaque rein se compose d’unparenchyme entouré d'une capsule fibreuse,

dont on distingue de la périphérie vers le hile trois zones différentes :
e Le cortex, situé sous la capsule, riche en glomérules.

e La médullaire, formee des pyramides de Malpighi, au nombre de 4 a 6, a
base externe et dont le sommet bombé vers le hile et forme la papille sur

laquelle vient se ventouser le petit calice.

e Le sinus, graisseux, qui abrite la voie excreétrice, et les vaisseaux du rein,

en avant de celle-ci.

e Le rein se compose également de la voie excrétrice : petits calices se
réunissant pour former 3 grands calices, qui se reunissent en 3

tiges calicielles, lesquelles confluent pour former le bassinet.



Chaque rein est entouré de tissu cellulo-graisseux et est situé, avec la glande

surrénale, dans un sac fibreux ; I'ensemble constitue la loge rénale.
1.2.2.2. Vascularisation

a. Artéere rénale

Né de la face latérale de I’aorte, a la hauteur du disque L1-L2 et long de 7 cm et
avec un calibre de 7 mm, 1’artére rénale droite, passe en arriére de la veine cave
inférieure, et rejoint la veine rénale droite. L artére rénale gauche a une longueur
de 5 cm avec 7 mm de calibre, et elle est masquée en avant par la veine rénale

gauche.
Elle se termine par 2 branches :

e antérieure : Prépyélique, pour la partie antérieure du rein et pole inférieur
e Postérieure : Rétropyélique, pour la partie postérieure et le pole supérieur

du rein.

Les artéres rénales fournissent quelques branches collatérales :

Artere surrénalienne inférieure ;

Artere pour les voies excrétrices du rein ;

Quelques artérioles pour le bassinet et les calices ;

Arteres urétérales supérieures, antérieures et postérieures ;

Arteres pour la graisse péri rénale.

b. Veines

Les veines rénales droite et gauche se jettent dans la veine cave

inférieure.
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c. Lymphatiques

- les lymphatiques médullaires et corticaux se réunissent a la base des
pyramides. lls suivent ensuite les vaisseaux lobaires et pénetrent dans

le sinus du rein.

- Les lymphatiques du parenchyme sont rejoints dans le sinus par les
lymphatiques des parois calicielles et pyéliqgues. Les canaux
lymphatiques valvulés sortent du hile en suivant les arteres.

1.2.2.3. Innervation

Les nerfs proviennent du plexus solaire
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Figure 3 : Structure et arteres intra rénales [14]
1-Lobe rénal 6. Artére interlobaire  11. Artére urétérique
antérosupérieur
2. Lobule rénal 7. Petit calice 12. Uretere
3. Pyramide rénal 8. Arteére segmentaire  13. Grand calice
4. Capsule fibreuse 9. Artére et veines
rénales

5. Artériole interlobulaire  10. Pelvis rénal
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1.2.3. Uretére [12]

1.2.3.1. Anatomie descriptive

C'est un canal qui fait suite au bassinet et s'abouche a la vessie sur sa face
postérieure, au niveau du trigone vésical par les méats urétéraux (valves anti-

reflux).

Son diameétre est relativement rétréci au niveau de la jonction avec le bassinet
(jonction pyélo-uretérale), du croisement avec les vaisseaux iliaques, et a son

entrée dans la vessie.

On lui distingue 3 segments : lombaire, iliaque et pelvien, 1‘uretere chemine
verticalement sous le feuillet péritonéal en avant. Il se projette au niveau du 1/3
externe de 1’apophyse de L3, du 1/3 moyen de 1’apophyse de L4, du 1/3 interne
de I'apophyse de L5, passe en avant de l'articulation sacro-iliaque, puis en dehors

du sacrum avant de se terminer sur le trigone veésical.

1.2.3.2. Vascularisation

Les ureteres sont vascularisés par des branches artérielles issues des vaisseaux

voisins tout au long de leur trajet vers la vessie :
- les artéres rénales vascularisent leur partie supérieure ;

- leur partie moyenne recoit des branches de l'aorte abdominale, les arteres

testiculaires ou ovariennes et les artéres iliaques communes ;

- dans la cavité pelvienne, les uretéres sont vascularisés par une ou plusieurs

branches issues des arteres iliaques internes.

Dans tous les cas, les artéres qui vascularisent les ureteres se divisent en branches

ascendante et descendante, qui forment des anastomoses longitudinales.

Le drainage lymphatique des uretéres présente une organisation similaire a celle

de la vascularisation artérielle.
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- La lymphe de la partie supérieure des uretéres se draine vers les nceuds

lymphatiques lombaux.

- La lymphe de leur partie moyenne se draine vers les nceuds lymphatiques

associes aux vaisseaux iliaques communs.

- La lymphe de leur partie inférieure se draine vers les nceuds lymphatiques

associés aux vaisseaux iliaques internes et externes.

1.2.3.3. Innervation

L'innervation des uretéres est assurée par les plexus rénal, aortique, hypogastrigue
supérieur et inférieur, via des rameaux nerveux qui cheminent avec les vaisseaux

sanguins.

1.3. Dysplasie rénale multikystique

Histologiquement, il existe une présence de canaux primitifs dans la médullaire,
d’¢éléments métaplasiques notamment cartilagineux, auxquels s’associent souvent
des glomérules et des tubules primitifs. Macroscopiquement, les reins
dysplasiques peuvent étre de toute taille, depuis le gros rein siege de multiples
macrokystes, communément appelé rein dysplasique multikystique, jusqu’au

petit rein avec ou sans kystes, conséquence d’une hypodysplasie [15].

Il existe une association forte entre dysplasie et obstruction des voies urinaires :
atrésie urétérale, valve de I’urétre postérieur, syndrome de Prune Belly, méga-
uretere obstructif, urétérocele ectopique, notamment sur le pyélon supérieur

d’une duplicité pyélo-urétérale [16,17].

1.3.1. Caractéristiques anatomiques

La DRMK est la forme la plus caractéristique de dysplasie rénale et elle est la
plus fréquente chez I’enfant. L uretére correspondant est atrésique ou absent dans
plus de deux tiers des cas ; mais il peut étre perméable, s’aboucher dans une

urétérocele ou de fagon ectopique en extra-vésical [18].
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Les formes unilatérales représentent 76 % des cas, sont associées a des anomalies
malformatives extrarénales dans 26 % des cas, mais aussi a des anomalies
controlatérales dans 33 % des cas (reflux vésico-urétéral : 20 % ; dilatation pyélo-

calicielle : 12 %) [19].

Les formes bilatérales sont incompatibles avec la vie ; elles représentent un quart
des dysplasies multikystiques fcetales, sont plus fréquentes chez les filles,
associées a des anomalies malformatives extra-rénales dans 67 % des cas, et plus

souvent associées a des anomalies chromosomiques [20].

Enfin, la dysplasie rénale multikystique peut ne concerner que le pyélon supérieur
d’une duplicité py¢lo-urétérale dont 1’uretere est atrésique ou a un abouchement

pathologique [21].

1.3.2. Circonstances de découverte

Actuellement, le diagnostic de dysplasie multikystique est anténatal dans plus de
80 % des cas. Lorsque le diagnostic est postnatal, il peut €tre fait devant une
masse abdominale dans le premier mois de vie, ou dans le bilan systématique
d’un syndrome polymalformatif, ou, de fagon beaucoup plus rare, devant une
infection des kystes, une hypertension artérielle ; le rein n’est palpable que chez

13 a 22 % des nouveau-nés [20].

1.3.3. Imagerie

Chez le feetus, 1’échographie montre que le rein est remplacé par de multiples
kystes de taille inégale et de répartition anarchique. Au cours de la grossesse, le
suivi échographique a mis en évidence les fréquentes modifications d’aspect et
de volume du rein multikystique, avec méme la possible involution compléte

prénatale [22].
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Dans les cas d’aspect ¢échographique inhabituel, notamment pseudo-
hydronéphrotique, 1’échodoppler couleur peut aider au diagnostic lorsqu’elle

montre 1’absence de vascularisation parenchymateuse [22].

Chez le nouveau-né, le diagnostic échographique est évident dans la majorité des
cas : présence de kystes de taille variable, séparés par un tissu hyperéchogéne,
dans lequel on reconnait des microkystes et de petites structures liquidiennes

tubulaires mais ou aucune structure parenchymateuse normale n’est

individualisable [22].

1.3.4. Evolution

Alors que I’attitude était résolument chirurgicale jusqu’a ces dernieres décennies
(néphro-urétérectomie différée), la mise en évidence de I’histoire naturelle du rein
multikystique par la surveillance échographique systématique a fait modifier cette
attitude : en effet, I’involution progressive postnatale concerne de 45 a 62 % des
cas : environ 18 % de ces reins ne sont plus détectables a 1’age de 1 an, 31 % a
I’age de 3 ans, 54 % a I’age de 5 ans; il semble que ce soit surtout les kystes qui

diminuent de volume, mais probablement également le parenchyme résiduel [22].
Des complications peuvent toutefois étre rencontrees [20,23,24]:

e des infections urinaires : retrouvées dans 5 % des cas, elles intéressent
essenticllement le rein controlatéral, notamment en cas de reflux;
cependant, I’infection des kystes eux-mémes peut Etre observée,
notamment en cas d’abouchement ectopique sans atrésie urétérale ; elle se
manifeste par une fievre ¢levée a 39,5-40°C avec douleurs lombaires et, en

¢chographie, de multiples échos au sein des kystes ;

e [’hypertension artérielle, beaucoup plus rare, qui nécessite une exploration
spécifique avant d’attribuer 1’hypertension au rein multikystique lui-

méme ;



16

e une dégénérescence maligne, qui a justifié pour certains chirurgiens la
pratique d’une néphrectomie systématique; toutefois, la faible fréquence de
ces anomalies et le bon pronostic des tumeurs de Wilms traitées ont poussé
la plupart des auteurs a ne pas recommander la néphrectomie préventive

chez un patient porteur d’un rein multikystique.

1.3.5. Pronostic et prise en charge

I1 est important de noter qu’il existe une involution complete de la DRMK dans
25 a 41 % des cas, une diminution de taille dans 30 a 60 % des cas, une stabilité
dans 15 a 28 % des cas et une augmentation de la taille du rein dysplasique
multikystique dans 0 a 2 % des cas [25,26]. L’4ge médian d’involution est de 2,1
ans, avec des extrémes de 36 jours a 13,7 ans et le facteur prédictif de complete

involution d’un rein dysplasique multikystique est la longueur rénale de 62 mm

[26,27].

Les indications actuelles de néphrectomie sont donc I’existence d’une
symptomatologie liée a la compression des organes voisins par le rein
multikystique, la survenue d’une complication et, pour beaucoup, la persistance

d’un volumineux rein apres plusieurs années [20].

|.4. Ectopie rénale croisée

L’ectopie rénale croisée est une malformation congénitale rare qui est due a une
anomalie dans le développement embryonnaire du bourgeon urétéral et du

blastéme métanéphrogene entre la quatrieme et la huitieme semaine de gestation
[1].

Un rein ectopique croisé se situe du coté opposé a I’insertion de son uretére dans
la vessie. Les deux reins sont fusionnés dans 85 % des cas, non fusionnés dans
moins de 10 % ; les autres situations regroupent le rein ectopique croisé unique

et I’ectopie croisée bilatérale [20].
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Son incidence réelle n'est pas connue car le plus souvent asymptomatique, sa
prévalence a été estimée sur des séries autopsiques entre 1/1300 et 1/7600, se
caractérise par une prédominance masculine avec un sexe ratio de 3

hommes/femme [28].
Six types d’ectopie croisée avec fusion sont décrits [20] :

Le plus courant est la situation ou le pdle supérieur du rein en ectopie croisée est
en continuité avec le pole inférieur du rein normalement positionné et ou les

bassinets sont orientés vers 1’avant, traduisant la malrotation.
Le deuxieéme type plus commun est le rein sigmoide ou en S.
Les autres types sont plus rares.

L’UIV montre bien ces différentes situations anatomiques. L’échographie est le

plus souvent capable de montrer la fusion rénale chez le tout-petit [20].
L’IRM précise €galement la vascularisation du rein [20].

Méme si I’ectopie rénale croisée demeure une entité silencieuse, dans quelques
cas elle peut étre associée a des infections récurrentes du tractus génital, a une
néphrolithiase, au reflux vésico-urétéral, au syndrome de jonction pyélo-
urétérale, a 1’hydronéphrose et a la DRMK. En outre, ’anomalie peut étre
associée a des malformations congénitales intéressant le squelette, les systemes

cardio-vasculaire, génito-urinaire et gastro-intestinal [29-32].
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Figure 4: Ectopies rénales croisées [20].

A. Quatre variétés d’ectopie rénale croisée.1l. Avec fusion ; 2. Sans fusion ; 3.
Sur rein unique ; 4. Bilatérale.

B. Six variétés d’ectopie rénale croisée avec fusion.1. Ectopie supérieure ; 2. Rein
Sigmoide ou en S ; 3. Rein en « motte » ; 4. Rein en L ; 5. Rein en « disque » ; 6.

Ectopie inférieure.




19

CHAPITRE Il. PRESENTATION DU CAS CLINIQUE

|.D.C est un enfant de sexe masculin habitant la commune MUHA dans la

province Bujumbura-Mairie.

> Antécédents personnels :

- Anténataux : Issu d’une troisiéme grossesse régulierement suivie par 4
CPN et 3 echographies obstétricales sans notion de pathologies maternelles
sur grossesse.

- Périnataux : Ne eutociquement, a terme, au CHUK, en date du
03/11/2018 avec un poids de naissance de 3 Kg. Pas de notion de
réanimation néonatale.

- Postnataux : Mis au lait maternel exclusif apres la naissance, Pas de notion
d’infection néonatale bactérienne précoce ou tardive.

» Antécédents familiaux : Né d’une mére agée de 26 ans et d’un pére agé
de 30 ans. Pas de notion de consanguinité parentale ou de néphropathies

dans la famille.

L’échographie anténatale du troisiéme trimestre de grossesse realisée a 34 SA 4
jours dans le cadre du suivi de la grossesse avait objectivé une lésion kystique
pelvienne et une loge rénale gauche vide et une recommandation de faire une

échographie abdomino-pelvienne en postnatale avait été formulée.
L’échographie abdomino-pelvienne réalisée a J8 de vie objective :

- Une masse kystique abdominale dépassant la ligne médiane ;

- Une loge rénale gauche vide.
L’échographie abdomino-pelvienne réalisée a J17 de vie objective :

- un rein gauche ectopique en situation pelvienne latéralisé a droite,
mesurant 7,89 x 7,81 cm avec des multiples kystes en son sein dont le plus

grand mesurait environ 7 cm de grand axe (Figure 5) ;
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- Un rein droit en place de taille normale mesurant 5,86 cm de diameétre
bipolaire avec une discréte stase urinaire, le pyélon étant mesuré a 0,56 cm
(Figure 6) ;

- Une loge rénale gauche vide.

Le diagnostic retenu était la dysplasie rénale gauche multikystique avec

compression de I'uretere droit.

Pour d’amples explorations, I’'UIV a ét¢ demandée et montrait un rein gauche en

position ectopique croisee, avec un retard de sécrétion tardive.

La conduite thérapeutique a été une surveillance clinico-paraclinique de 1’enfant
et des conseils de consulter au moindre signe ont été prodiguees a la maman de

I’enfant.
En date du 09/03/2019 :

» La maman de I’enfant consulte pour fi¢vre et masse abdominale.
» L’examen physique a not¢ :

- une fievre a 38,7°C ;

- une masse pelvienne droite douloureuse a la palpation ;

- Le reste de I’examen clinique était strictement normal.

» L’échographie abdomino-pelvienne montrait un signe echographique de
«Sable mouvant » faisant évoquer la surinfection kystique.

> Le bilan biologique retrouvait des signes en faveur d’une infection avec a
la NFS une hyperleucocytose a 16.000 GB/mm? avec prédominance de
polynucléaires neutrophiles. La CRP était a 192 mg/I.

» L’urée, la créatinine et I’ionogramme sanguin étaient normaux.

» Conduite thérapeutique : Néphrectomie le 10/03/2019 (Figures?, 8,9) avec
comme indications chirurgicales la compression urétérale et la surinfection
kystique. Le liquide kystique prélevé du plus gros kyste était purulent
(Fig.10).
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» Compte-rendu opératoire :
- Nourrisson en décubitus dorsal sous anesthésie générale ;
- Badigeonnage puis champage stérile ;
- Incision transverse sus ombilicale.
- Constat: Masse liquidienne rétro-péritonéale accolée au rein
ectopique superposé au rein droit.
- Acte :- ouverture du rétro-péritoine
-Kyste visualisé et enleve avec le rein qui était muet.
-Lavage au serum physiologique
-Fermeture de la paroi abdominale plan par plan + Pansement.
» L’examen bactériologique avait isolé Escherchia coli comme bactérie
responsable de la surinfection kystique avec une sensibilité au Céfotaxime.
L’enfant a été traité a base de Céfotaxime avec succes thérapeutique.
> Les suites opératoires ont été simples et la sortie a été autorisée a J10 post
opératoire
» En post-opératoire, 1’examen anatomo-pathologique a confirmé le

diagnostic de dysplasie rénale multikystique.

L’enfant a été revu en consultation en date du 5 janvier 2021, a 2 ans 2 mois de
vie, pour une surveillance clinique, biologique et échographique a 22 mois post-

opératoire.

L’anamnése faite auprés de la maman de I’enfant retrouve I’absence de signes
fonctionnels urinaires (dysurie, pollakiurie, brdlures mictionnelles), 1’enfant
urine bien ; pas d’épisodes infectieux depuis I’intervention chirurgicale; un bon
développement psychomoteur (langage, sociabilité, motricité).

L’examen physique retrouve un petit enfant en bon état géneral, des PV normaux
pour I’age (Température a 37° C, FC a 90 bpm, FR a 24 cpm, Tension artérielle
a 90/60 mm Hg), un poids de 11 kg pour une taille de 78 cm soit un rapport P /T
entre [1, O] Z score, P/A entre [-1,-2] Z score, IMC /A entre [1,2] Z score.
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Les resultats montrent une croissance parfaitement normale (pas de retard de
croissance, d’obésité ou d’insuffisance pondérale). Le périmétre abdominal est
de 48 cm. L’abdomen est non distendu avec une cicatrice sus ombilicale
transverse de bonne qualité, souple, indolore, sans défense ni contracture ou

masse palpable.

Au terme de cette évaluation clinique, un bilan comprenant la NFS, la Glycémie,
I’Urée, la créatinine, I’ionogramme sanguin et une échographie abdomino-

pelvienne est demande.
L’ECBU était stérile.
La NFS, I'urée, la créatinine et I’ionogramme sanguin étaient normaux.

L’échographie abdomino-pelvienne montre :

Un rein droit de taille normale mesurant 8 cm de diameétre bipolaire de

contours  réguliers et présentant une bonne différenciation

corticomedullaire ;

- Foie, voies biliaires, vésicule biliaire, vessie d’aspect échographique
normal ;

- Absence d’¢panchement liquidien intrapériton¢al et d’adénopathies

profondes ;

- Loge rénale gauche vide.
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Figure 5 : Aspect échographique du Figure 6 : Aspect échographique

rein gauche ectopique normal du rein droit

Figure 9 : Piece opératoire Figure 10 : Aspect purulent du

liquide de ponction du kyste
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CHAPITRE I1l. DISCUSSION ET REVUE DE LA LITTERATURE

I11.1. Données physiopathologiques

Dans les ERC, le rein est localise controlatéralement au cOté ou 1’uretere entre
dans la vessie, le plus souvent sous 1’organe orthotopique. Dans la majorité des

cas, les reins orthotopique et ectopique sont fusionnés [33].

Le mécanisme précis de la survenue des ERC n’est complétement pas élucidé et

plusieurs théories ont été tentées pour expliquer cette anomalie, entre autres [34] :

- une théorie mécanique (arteres ombilicales anormalement placées
obstruant mécaniquement la migration céphalique) ;

- une théorie urétérale (déviation anormale du bourgeon urétéral vers le coté
Opposé) ;

- une theorie tératogene ;

- une théorie génétique (observation de 1’anomalie dans certaines familles) ;

- une théorie de la rotation anormale de la terminaison caudale du foetus

(prévalence de cette anomalie augmentée chez les scoliotiques).

La pathogénie de la DRMK est encore incertaine .Pour certains auteurs, elle
pourrait étre secondaire a un défaut d’induction du blastéme métanéphrogene par
le bourgeon urétéral alors que pour d’autres auteurs, elle pourrait étre en rapport
avec une obstruction urétérale précoce in utero avec anomalie majeure de

I’écoulement des urines feetales [3,35,36].

Des facteurs génétiques et environnementaux (virus, médicaments tératogenes)
ont egalement été impliqués dans la genése de la DRMK. Certains génes comme
PAX2, SIX2, BMP4 ont été associés a des anomalies rénales du développement
de type DRMK ou dysplasie kystique [37].Elle peut également s’inscrire dans le
cadre d’une anomalie chromosomique (trisomie 21, syndrome de Turner...) ou

syndromique (syndromes de Di George, de Kallmann, de Meckel...) [38].
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Selon Lisa Raviv Z. et al. [39] en Israél en 2016, la DRMK est associée a d’autres

malformations comme 1’urétérocele.

111.2. Epidémiologie

L’incidence de I’ERC est inconnue. La grande majorité des patients présentant

cette anomalie reste asymptomatique et non détectée [34].

L’ERC a été rapportée dans 1/2000 a 1/7000 autopsies. La fusion du rein
ectopique au site orthotopique controlatéral est présente dans 80-90 % des cas
[40,41].

Dans notre observation, il s’agit d’une ERC sans fusion.

L’age de découverte d’ERC varie selon les auteurs : Mudoni A. et al. [42] en
Italie en 2017 rapportent la decouverte a 45 ans, Patel TV et al. [41] aux USA en
2008 rapportent la decouverte a 37 ans, Santosh A. et al. [43] en Inde en 2016

rapportent la découverte a 8 ans.

Dans notre observation, le diagnostic d’ectopie rénale croisée a été suspecté en
période anténatale au cours de 1’échographie obstétricale du 3™ trimestre de

grossesse et confirme a 17 jours de vie postnatale.

Mudoni A.et al.[42] en Italie en 2017 trouvent un sex ratio de 1,5/1 en faveur du
sexe masculin; 1’ectopie gauche-droite étant trois fois plus fréquente que

I’ectopie droite-gauche.

Dans notre observation, I’ectopie est gauche-droite chez un enfant de sexe

masculin.

L’ERC peut étre associée a d’autres malformations congénitales affectant le
squelette, les systemes cardiovasculaire, génito-urinaire et gastro-intestinal [29-
32].

Dans notre observation, le bilan polymalformatif n’a pas été demandé.
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Dans la littérature, la DRMK représente 19,5 % des malformations de I'appareil
urinaire entrant dans le cadre des CAKUT. La DRMK atteint le plus souvent les
garcons dans 60 % des cas, avec un sexe ratio de 1,48. L’incidence de la DRMK
est estimée a une sur 4300 naissances. Le rein gauche est plus fréquemment
impliqué (53 % des cas). L’atteinte bilatérale est rare [2,44-46].

Dans notre observation, la DRMK eétait unilatérale et intéressait le rein gauche.

Trés peu d’études ont été rapportées sur 1’association DRMK et ERC comme le

montre le tableau suivant :

Tableau Il : Associations ERC/DRMK rapportées dans la littérature

Auteurs Pays Nombre de cas | Année de
publication

Nussbaum A. et al. [47] | USA 4 1987

Darcy A. etal. [48] Royaume Uni |1 2005

Nussbaum et al. ont documenté 4 cas de DRMK sur reins ectopiques croises avec
fusion ; trois d’entre eux étaient associées a une obstruction de la jonction pyélo-

urétérale [47].

En effet, I'étude de Darcy A.et al. en 2005 rapportait le 5°™ cas d’association

DRMK et ERC avec fusion associees a une urétérocele [48].

La particularité de notre présentation réside dans le fait qu'en plus de la rareté de
cette double malformation, nous décrivons un cas de DRMK sur rein croisé mais

non fusionné avec le rein orthotopique.

Van Den Bosch et al. , en Hollande, en 2010 ont signalé la présence d’une
dysplasie rénale multikystique dans 10 % des ectopies rénales. Il est difficile de
poser un diagnostic différentiel de la DRMK associée a une ectopie rénale croisée
car une masse kystique intrapelvienne peut inclure un diverticule congénital de la

vessie, un uretere ectopique et le kyste canalaire de Gartner [33].
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111.3. Examen clinique

Les circonstances de découverte de I’ectopie rénale croisée sont diversifiées.
L’identification de la DRMK chez les nouveaux nés a augmenté d’une facon

colossale avec 1’utilisation de 1’échographie feetale [49].

Actuellement, la quasi-totalité des DRMK sont diagnostiquées par 1’échographie
prénatale, généralement lors de I’examen morphologique réalisé entre 20 et 22

semaines d’aménorrhée (SA) [50].

La DRMK reste le plus souvent totalement silencieuse et elle n’est découverte
que fortuitement. Chez I’adulte, le diagnostic pourra plutot étre évoqué lors de la

découverte d’un rein unique, du fait de I’involution d’une DRMK [9].

L’ERC est typiquement asymptomatique. Toutefois, elle peut étre associée a des
douleurs abdominales ou du flanc, une masse palpable, une hématurie, une
dysurie, des infections du tractus urinaire. Elle peut aussi étre associée a une
néphrolithiase, obstruction de la jonction pyélo-urétérale, hydronéphrose, reflux

vesico-uréteéral et a des urétéroceles ectopiques [51,52].

Dans notre observation, I’ectopie rénale croisée sur rein dysplasique
multikystique a été diagnostiquée de maniere fortuite lors de la surveillance de

routine d’une grossesse.

Le tableau suivant résume les circonstances des ERC selon quelques auteurs :
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Tableau I11 : Circonstances de découverte des ERC selon quelques auteurs
Auteurs Circonstances de découverte de Age de
Pays PERC découverte
Année

Nombre de cas

Shailesh S. et al. [28] Infections urinaires itératives 15 ans
Inde VVomissements et douleurs 14 ans
2013 abdominales

Nombre de cas : 6 Masse abdominale 2 ans
Santosh A. et al. [43] Néphrolithiase 8 ans
Inde

2015

Nombre decas : 1

Mudoni A.et al. [42] Douleur abdominale récurrente et 45 ans
Italie lourdeur de la fosse iliaque droite

2017

Nombre de cas : 1

Annas E.etal. [1] Découverte fortuite a I’occasion d’une | 36 ans
Maroc cholécystite aigue

2019

Nombre de cas : 1

Notre observation Fortuite lors d’une échographie 34SA 4
Burundi obstétricale du troisiéme trimestre de |Jours
2021 grossesse

Nombre de cas : 1

Le tableau ci-dessous résume les circonstances de découverte de la DRMK selon

quelques auteurs :
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Tableau IV: Circonstances de découverte de la DRMK selon quelques

auteurs
Auteurs Circonstances de découverte | Age de découverte
Pays de la DRMK
Année
Nilend A. etal. [53] | Masse de I’hypochondre droit a | J3 de vie
Cameroun la palpation sans voussure
1993 pariétale
Nombre de cas : 1
Juan G. et al. [54] Echographie anténatale -
USA
1996
Nombre de cas : 3
Evelyne K.et al. [55] | Pyélonéphrite et masse | 16 ans
USA abdominale
2006
Nombre de cas : 1
Adrienne J. et al. [56] | Masse abdominale 2 mois de vie

USA
2006
Nombre de cas : 1

Notre observation
Burundi
2021

Nombre de cas : 1

Echographie anténatale
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111.4. Examens complémentaires

L’urographie tomographique multidétéctrice par emission de positons est la
modalité de choix pour évaluer les anomalies de fusion rénale en un seul examen
[34].

Cette dernicre n’a pas été faite dans notre observation car elle est inaccessible au

Burundi.

Dans la littérature, trois examens sont a la base de 1’imagerie urinaire néonatale
d’exploration de la DRMK : 1’échographie, la cystographie et 1’urographie

intraveineuse [57,58].

L’échographie est I’examen pratique en premiére intention. Elle analyse le
parenchyme rénal, apprecie le degré de dilatation des voies urinaires et est tres

utile pour déterminer le niveau supra ou sous-vésical de 1’obstacle.

La cystographie est capitale pour I’analyse du bas appareil du garcon et pour

montrer le reflux vésico-urétéral.

L’urographie intraveineuse est surtout capitale pour apprécier de fagcon simple la
fonction rénale, sur le plan morphologique les renseignements qu’elle apporte ne

sont guére supérieurs a ceux de 1’échographie.

Dans la littérature, une échographie de 1’appareil urinaire, une cystographie
rétrograde ou suspubienne et une scintigraphie rénale sont les examens proposés

que tout enfant porteur de DRMK doit bénéficier en post-natal [53,57-59].

En cas de dilatation du rein controlatéral a la DRMK, une UIV est
particulierement utile au diagnostic d’obstruction (syndrome de la jonction py¢élo-

urétérale, méga uretére, urétérocele) [40].

Dans notre observation, le diagnostic s’est fait en période anténatale lors du suivi
de la grossesse et la confirmation postnatale des anomalies anténatales s’est faite

par I’échographie abdomino-pelvienne et I’UIV.
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I11.5. Evolution et complications

Le suivi longitudinal des patients porteurs d’une DRMK a montré une involution
compléte de la DRMK dans 25 a 41 % des cas, une diminution de taille dans 30
a 60 % des cas, une stabilité dans 15 a 28 % des cas et une augmentation de la
taille du rein dysplasique multikystique dans 0 & 2 % des cas. L’age médian
d’involution est de 2,1 ans, avec des extrémes de 36 jours a 13,7 ans. Un facteur
prédictif de compléte involution d’une DRMK en analyse multivariée semble étre

une longueur renale inférieure a 62 mm lors de la prise en charge [25-27,30].

Le risque de dégénérescence maligne dominait les indications de néphrectomies

dans I’ensemble de littérature depuis longtemps [11].

Dans une revue systématique de 1’ensemble des cohortes prospectives et
rétrospectives d’enfants avec DRMK entre 1986 et 2004 (26 études), aucun cas

de néphroblastome n’a été décrit chez 1219 enfants suivis [60].

Cependant, des syndromes peuvent associer une atteinte kystique rénale et un
risque augmenté de néphroblastome : ¢’est le cas des syndromes de Wiedemann-
Beckwith, Perlman et Simpson-Golabi-Behmel. Dans ce cas, I’attention pourra
étre attirée en anténatal par une visceromégalie associée ou des anomalies de la

paroi abdominale antérieure [35,61].

Une revue systématique de toutes les cohortes prospectives et rétrospectives des
enfants avec DRMK unilatérale avec prise en charge conservatrice a montre que,
sur 29 études correspondant a 1115 enfants, la probabilité de développer une HTA
pendant I’enfance était de 5,4 pour 1000 [62].

Rabelo et al. décrivent une hypertrophie compensatrice, définie par une longueur
du rein controlatéral supérieure au 95eme percentile, chez 76 % des patients
suivis pour une DRMK avec une prise en charge conservatrice. Le délai moyen

pour I’observer est de 30 mois [27].
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Au cours du suivi de la série de 97 patients (75 patients réellement suivis), 7 ont
présenté des infections urinaires, 5 une HTA et 3 une insuffisance rénale 1égere,
définie par une estimation de la fonction glomérulaire inférieure a 90 ml/min pour

1,73 m? selon la formule de Schwartz [62].

Argueso et al. ont montré que, chez des patients ayant une agénesie rénale
unilatérale diagnostiquée a* I’age adulte avec un rein controlatéral normal, le
risque de protéinurie, d’HTA et d’insuffisance rénale chronique était augmente
[63]. Le concept de réduction néphronique est un élément essentiel dans la

progression de ’insuffisance rénale [64].

111.6. Traitement

Le traitement chirurgical de I’ERC n’est indiqueé qu’en cas de symptomes et/ ou

de complications [42].

La chirurgie et I’antibioprophylaxie ne doivent plus étre proposées en premiere
intention en cas de DRMK. Les parents doivent étre informés que 1’apparition
d’une fievre sans point d’appel clinique évident doit faire rechercher de maniére
systématique une infection urinaire, qui pourrait alors léser un rein unique en cas

de pyélonéphrite sur le rein controlatéral a la DRMK [11].

Le suivi de la DRMK et de son évolution sont essentiellement échographique et
clinique [65]. Il n’existe pas de consensus pour la surveillance ; on peut
néanmoins proposer une échographie a la naissance visant essentiellement a

confirmer le diagnostic, puisa 1 an, 5 ans, 10ans et 15 ans [3].

La survenue des complications de DRMK (saignement, compression,

surinfection) justifient une exérese précoce [66].

Dans notre observation, la compression urétérale droite par le rein gauche
ectopique ainsi que la survenue d’une complication infectieuse ont été les

indications chirurgicales.
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J. Bacchetta et al. en 2008 en France précisent que la chirurgie a été préconisée
jadis pour deux raisons principales : I’histoire naturelle rassurante de la DRMK
n’était pas connue avant que 1’échographie n’en démontre la grande fréquence et
la notion d’un organe dysplasique était associée au risque de dégenérescence

maligne [11].

La chirurgie laparoscopique a des meilleurs résultats par rapport a la chirurgie

ouverte car elle offre des suites opératoires simples [67].
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CHAPITRE IV. CONCLUSION ET RECOMMANDATIONS

IV.1. Conclusion

L’association ectopie rénale croisée et dysplasie renale multikystique, bien que
rare, existe bel et bien et mérite d’étre connue par les professionnels de la santé

pour une prise en charge diagnostique et thérapeutique appropriée.

Le diagnostic de cette double malformation a éte fait en période anténatale grace
a I’échographie obstétricale du troisiéme trimestre effectuée dans le cadre du suivi
de la grossesse et 1’échographie postnale couplée a 1’UIV ont confirmé le
diagnostic anténatal ; d’autres examens plus performants tels que la scintigraphie

rénale pour évaluation de la fonction du rein n’atteint pas n’ont pas été réalisés.

Actuellement, le traitement de la DRMK repose sur une surveillance clinique et
paraclinique avec une involution du rein dysplasique. L’indication chirurgicale

d’une néphrectomie est rare.

Dans notre observation, I’indication chirurgicale était la compression uréterale
droite par le rein dysplasique multikystique en position ectopique au niveau

pelvien droit ainsi qu’une surinfection du liquide kystique.

Nous pensons qu’une néphréctomie systématique devrait étre proposée comme
une option thérapeutique en cas de rein multikystique dysplasique ectopique
croisé compte tenu du risque de compression urétérale controlatérale et surtout

le risque de surinfection kystique.
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IV.2. Recommandations
» Au ministére de la santé publique et de la lutte contre le SIDA :

- D’instaurer les moyens de diagnostic génétique au Burundi pour un conseil
génétique prénuptial pour les couples qui le désirent ou du moins un

screening génétique lors du suivi de la grossesse ;
» Au Centre hospitalo-universitaire de Kamenge
- De disponibiliser la chirurgie laparoscopique.
» A Duniversité du Burundi :
- De former les chirurgiens urologues pediatriques.
» Aux parents des enfants :
- D’emmener en consultation leurs enfants au moindre signe ;

- De suivre scrupuleusement les conseils et recommandations des medecins.
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ANNEXE 1: INTERPRETATION DES INDICATEURS DE
CROISSANCE SELON LES VALEURS DU Z SCORE selon ’OMS [68]

Indicateurs de croissance

Au-dessus de 1

Valeurs du Z Taille Poids -pour | Poids-pour-la IMC-pour-I
couché/debout- |-I’age taille ‘age
pour I’dge couché/debout
Au-dessus de 3 Voir la note | Obése Obeése
2 . .
Au-dessus de 2 En surpoids En surpoids

Risque possible de
surpoids (Voir la

note 3)

Risque possible
de surpoids
(Voir la note 3)

0(médiane)

Au-dessous de -1

important  (voir

la note 4)

Au-dessous de -2 | Retard de Emacié Emacié
croissance (voir
note 4)

Au-dessous de -3 | Retard de Gravement émacié | Gravement
croissance émacié
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Notes a propos du tableau précédent [68] :

1.

Un enfant qui se situe dans cette fourchette est tres grand. Une grande taille
est rarement un probleme, sauf si elle est excessive au point de laisser
supposer des troubles endocriniens tels qu’une tumeur secrétant I’hormone de
croissance. Adressez un enfant se situant dans cette fourchette a un spécialiste
si vous suspectez un trouble endocrinien (par exemple si des parents de taille

normale ont un enfant excessivement grand pour 1’age).

Il est possible qu’un enfant dont le poids pour 1’a4ge se situe ans cette
fourchette ait un probléme de croissance, mais le poids-pour-la taille couchee

/debout ou l4imc-pour-I’age permettra une évaluation plus précise.

Un point placé au-dessus de 1 indique un risque possible. Une courbe qui tend

vers la courbe 2 indique un risque marqué.

Il est possible qu’un enfant ayant un retard de croissance ou un retard de

croissance important soit ensuite en surpoids.

Dans les modules de formation de PCIME (Prise en charge intégrée des
maladies de I’enfant : Evaluer et classer ’enfant malade agé de 2 mois a 5

ans, OMS, Genéve, 1997), ’expression utilisée est : poids trés faible.
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ANNEXE 2 : SERMENT DE GENEVE

Au moment d’étre admis au nombre des membres de la profession médicale,
Je prends I’engagement solennel de consacrer ma vie au service de I’humanité,
Je garderai a mes maitres le respect et la reconnaissance qui leur sont dus,
J’exercerai mon art avec conscience et dignité,

Je maintiendrai dans toute la mesure de mes moyens I’honneur et les nobles

traditions de la profession médicale,
Mes collégues seront mes fréeres,

Je ne permettrai pas que les considérations de religion, de race, de parti ou de

classe sociale viennent s’interposer entre mon devoir et mon patient,
Je garderai le respect absolu de la vie humaine deés sa conception,

Méme sous menace, je n’admettrai pas de faire usage de mes connaissances

médicales contre les lois de I’humanité,

Je fais ces promesses solennellement, librement, sur honneur.



RESUME

Objectif : Présentation de la prise en charge d'un cas rare, et de surcroit pas déja
décrit au Burundi, de dysplasie rénale multikystique surinfectée sur rein

ectopique croisé et revue de la littérature.

Observation : Notre travail s’est fait sur un nourrisson de 4 mois traité dans le
département de chirurgie du CHUK pour dysplasie rénale multikystique
surinfectée sur rein ectopique croisé. Le diagnostic a été suspecté en anténatal a
34 SA 4 jours grace a 1’échographie obstétricale effectuée dans le cadre du suivi
de la grossesse mais la confirmation diagnostique a été possible en période
postnatale grace a 1’échographie abdomino-pelvienne, a I’'UIV et a I’examen
anatomo-pathologique. La conduite thérapeutique a été une néphrectomie et les
indications chirurgicales étaient la compression urétérale droite et la surinfection
kystique. Les suites opeératoires ont été bonnes et I’évaluation a 22 mois post-
opératoire retrouvait un petit enfant ayant une croissance et un développement

psychomoteur normaux.

Conclusion : L’association dysplasie rénale multikystique et ectopie rénale
croisée, bien que rare, existe au Burundi mais la prévalence et I’incidence de cette
double malformation demeurent inconnues dans notre pays. Une néphrectomie
systématique devrait étre proposée comme option thérapeutique en cas de cette
double malformation compte tenu du risque de compression urétérale et surtout

le risque de surinfection kystique.

Mots-clés : Dysplasie- ectopie croisée-surinfection-néphrectomie.



