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Transition de I’Adolescence a ’Age Adulte des Patients

Ayant Une Vessie Neurologique ou Malformative

INTRODUCTION

La prise en charge des dysfonctionnements vésico-sphinctériens d’origine
malformative ou neurologique est complexe. Les causes de vessies neurologiques sont
congénitales, tels que les dysraphismes spinaux ou les agénésies sacrées. Plus rarement,
les causes sont acquises a la suite de traumatismes médullaires ou de compressions
tumorales, ou encore sont la conséquence d’une chirurgie pelvienne de malformations
uro-digestives. Les vessies malformatives sont dominées par le Complexe Exstrophie
vésicale — Epispadias (CEE). La fréquence des pathologies telles les dysraphismes spinaux
ouverts et les exstrophies vésicales, a diminué grace a la prévention pré-conceptionnelle et
au diagnostic anténatal. L’évolution de la prise en charge post-natale a permis une
amélioration de l'espérance de vie. Dans le cas des Spina Bifida aperta (SB) avec
myéloméningocele, I'espérance de vie était courte. Le décés du nouveau-né se produisait
dans les jours suivant la naissance par infection ou par complication de I'hydrocéphalie
associée. Depuis 1960, I'espérance de vie a augmenté grace a l'apparition des traitements
de I'hydrocéphalie et grace a la prise en charge urologique. Actuellement, 85% des patients
porteurs de SB survivent jusqu’a I'age adulte [1]. Les complications rénales restent la 1%
cause de mortalité [2-4]. Le SB est la premiére cause d’handicap urologique congénital [5].

Malgré des différences anatomiques et physiopathologiques, les 2 types de vessies,
neurologiques et malformatives, s’accompagnent d’une altération de la fonction de stockage

des urines. L’incontinence urinaire s’explique par des situations variées : insuffisance
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sphinctérienne, vessie de petite capacité hyperactive ou grande vessie hypotonique
associée a une dyssynergie vésico-sphinctérienne.

L’objectif de la prise en charge vise en premiére intention a protéger le haut appareil
urinaire. Chez I'enfant plus grand, le traitement de I'incontinence devient une nécessité du
fait des exigences sociales. L’objectif urologique est d’assurer une évacuation vésicale
complete, d’'améliorer la capacité vésicale et d’augmenter les résistances sphinctériennes.

La prise en charge médicale utilise en premiere intention les traitements
pharmacologiques (anticholinergiques, alpha-bloquants) et le cathétérisme intermittent. Le
sondage intermittent a permis de réduire les complications uro-néphrologiques et
infectieuses des dysfonctionnements vésico-sphinctériens [6].

Le traitement chirurgical repose sur différentes procédures employées depuis les
années 1960. La pratique de l'urétérostomie cutanée trans-intestinale était répandue dans
les années 60 et 70 [7]. Les réservoirs continents se sont ensuite développés en chirurgie
adulte oncologique. lIs utilisent des poches iléoceecales, iléales pures ou coliques, associées
a un conduit efférent étanche. Différents artifices continents sont employés : la valvule de
Bauhin [8] ou une valve par invagination [9]. La cystotomie trans-appendiculaire a été
développée a partir de 1980 et s’associe aux réservoirs intestinaux [10]. Des variantes
utilisant de l'iléon ou du sigmoide ont été élaborées lorsque I'appendice n’est pas utilisable
ou trop court [11,12]. Le développement des dérivations continentes selon le principe de
Mitrofanoff a facilité I'auto-sondage lorsque les patients ne peuvent réaliser de sondage par
'urétre natif ou lorsque l'urétre est trop délabré. L’'entérocystoplastie d’agrandissement est
indiquée dans les vessies hypocompliantes et de petite capacité. Une pression intra-vésicale
supérieure a 40 cm H,0 a été définie par MacGuire et al. [13] comme étant a risque pour le
haut appareil urinaire. L'objectif est de créer une vessie a basse pression. L'indication pour
traitement de I'incontinence a été retenue plus récemment [14]. Pour traiter I'hypoactivité ou
I'insuffisance sphinctérienne, de multiples techniques ont été proposées: la reconstruction du
col vésical selon Young-Dees-Leadbetter, I'allongement de I'urétre selon Kropp, les frondes

sous-cervicales, le sphincter artificiel urinaire (SAU) [15-19].
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La problématique du relais du suivi médical enfant/adulte chez les jeunes porteurs de
maladie chronique a suscité beaucoup de réflexion ces vingt derniéres années [20-23]. Il en
est ressorti deux notions importantes : celle du transfert (moment du changement d’équipe)
et celle de la transition (période de préparation a ce transfert). Les patients porteurs de
vessie neurologique ou malformative nécessitent un suivi pluridisciplinaire au long cours. La
transition de la prise en charge pédiatrique vers celle de I'age adulte devrait étre anticipée et
préparée, afin de réaliser le transfert dans les meilleures conditions. C’est une période
cruciale et problématique. Pour le patient et sa famille, c’est une période angoissante avec
changement d’équipe et d’interlocuteur, avec des interrogations sur le devenir de la prise en
charge [20]. Du point de vue du chirurgien pédiatre, une transition optimale se définit par un
relai a l'urologue adulte dans une période de stabilité thérapeutique. Les complications
potentielles ont été prises en charge et la fonction rénale n’est pas altérée.

Les programmes de transition sont fréquemment abordés dans la littérature a propos
de maladies chroniques (diabete, mucoviscidose, arthrite juvénile, maladies inflammatoires
chroniques intestinales, spina bifida) [20-23]. De multiples facteurs sociaux,
environnementaux, émotionnels et médicaux sont a prendre en compte. L'age du transfert
est variable selon les pathologies et les établissements. Le transfert dans une équipe adulte
est une période a risque ou il est possible de perdre de vue le patient, en particulier lorsque

la transition n’est pas organisée.

Notre objectif était d’étudier rétrospectivement le statut transitionnel uro-néphrologique

des patients ayant une vessie neurologique ou malformative selon trois critéres: la

continence, les complications lors de la transition et la fonction rénale.
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PATIENTS ET METHODE

Au sein du service de Chirurgie Infantile Viscérale de I'H6pital d’Enfants de Nancy,
274 patients porteurs d'une vessie malformative ou de vessie neurologique ont été
répertoriés de 1964 a 2013: 158 hommes et 116 femmes.

La période de transition a été définie comme une période comprise entre 15 et 25 ans.
Tous les patients agés de 15 ans et plus ont été inclus dans I'étude. lls devaient étre
porteurs d’'une vessie neurologique congénitale ou acquise, ou d’'une vessie malformative
telle qu’une exstrophie vésicale. Les valves de I'urétre postérieur et toutes autres uropathies
avec atteinte anatomique de l'urétre ont été exclues.

Pour chaque patient ont été relevés rétrospectivement I'age, le sexe, le diagnostic, la
ou les chirurgies a visée urinaire, I'age de la chirurgie et toutes les complications liées a la
chirurgie, la continence, la prise d’un traitement, les résultats biologiques et radiologiques
permettant de définir la fonction rénale au début de la transition et avant transfert.

Pour les patients agés de 15 a 25 ans, la fonction rénale a été définie a partir des
résultats biologiques et échographiques relevés lors de la derniére consultation médicale.
Pour les patients de plus de 25 ans, les résultats retenus correspondaient a ceux relevés lors
de la 25°™ année. Toutes les interventions postérieures & 'age de 25 ans n'ont pas été
prises en compte pour I'analyse de la période de transition.

Les patients ont été contactés par téléphone afin de décrire leur continence diurne et
nocturne, ceci en complément des informations du dossier médical. La continence a été
définie selon la fréquence des fuites a partir d’'une échelle de Lickert & 5 points: 1
correspond a des fuites permanentes, 2 a des fuites fréquentes, 3 a des fuites
occasionnelles, 4 a des fuites rares, 5 a 'absence de fuite.

La fonction rénale a été appréciée a partir des résultats de la créatinine sanguine en
'absence de toute infection, et par le calcul du débit de filtration glomérulaire (DFG) selon

I'équation du MDRD [Modification of Diet in Renal Disease = 186.3 x créatininémie™*** x
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age¥?® x (0.742 si femme) x (1.21 si africain)]. L'insuffisance rénale chronique (IRC) est

définie par la persistance pendant plus de 3 mois d’'une atteinte rénale, biologique et/ou
morphologique et/ou histologique, ou d’'une baisse du DFG inférieure & 60 ml/min/1.73m2
quelle que soit I'atteinte rénale. L'IRC est classée selon les recommandations de 'HAS en
2002 : une IRC modérée correspond a un DFG compris entre 30 et 59 ml/min/1.73m?2, une
IRC sévere, a un DFG entre 15 et 29 ml/min/1,73m?, et une IRC terminale, a un DFG
inférieur & 15 ml/min/1.73m2. La morphologie a été appréciée par I'aspect échographique
des reins. Des explorations isotopiques ont été réalisées pour certains patients pour définir la
fonction relative des deux reins.

Nous avons distingué deux groupes : les patients opérés et les patients non opérés.

Les différents criteres de classification de la transition ont défini trois catégories

décrites ci-dessous.
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- Incontinence sans complication chez patient non
demandeur de chirurgie

Ui et Slmppls - Continence satisfaisante aprés chirurgie

- Absence de complication

- Fonction rénale normale et stable

- Complications traitables : lithiases vésicales,
complications de la cystotomie continente,
VEmEen EEE COmpliEens contlies perforation de la cystoplastie, syndrome occlusif
en rapport avec la chirurgie, troubles

métaboliques

- Insuffisance rénale modérée stable

- Incontinence urinaire aprées chirurgie

Transition Complexe L .
P - IRC sévere, greffe rénale

- Déces
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RESULTATS

Parmi les 274 patients suivis par notre équipe, 217 d’entre eux étaient agés de 15 ans
et plus. Les données étaient incompletes pour 13 patients et ces derniers ont été exclus.
Nous avons ainsi inclus 204 patients dans I'étude : 123 patients de sexe masculin et 81 de
sexe féminin. L’age moyen était de 27.1 +/- 7.5 ans [15.0 - 50.5]. Quatre-vingt douze patients
(45%) étaient agés de 15 a 25 ans et 112 patients (55%) étaient 4gés de 26 ans et plus. La
répartition de I'age de cette population est détaillée dans le graphique 1.

Parmi les 92 patients en cours de transition, 5 sont décédés et 12 ont été perdus de
vue durant cette période. Les causes de déces étaient en rapport avec un rejet aigu post-
greffe et quatre défaillances multiviscérales d’origine septique chez des patients avec un
polyhandicap sévére : un choc septique sur perforation vésicale, un autre sur infection de
valve de dérivation ventriculo-péritonéale et un sepsis 2 mois aprés la création d’'une
urétérostomie trans-iléale; la cause de décés du quatrieme patient était liée a une défaillance
respiratoire.

Les patients porteurs de vessie neurologique représentaient 87% de la population
étudiée. Deux tiers (67%) de la population avaient pour diagnostic un dysraphisme spinal
dont la majorité était représentée par les myéloméningoceles (MMC) ou méningoceles,
opérés a la naissance. C’était la cause principale de vessie neurologique. Le second
diagnostic le plus fréquent a regroupé les CEE, avec 11% des patients. Les CEE étaient la
premiére cause de vessie malformative. Les différents diagnostics sont reportés dans le
tableau 2.

Quatre-vingt un patients de la population étudiée (40%) ont eu une prise en charge non
chirurgicale et 123 patients (60%) ont été opérés dans le but de protéger le haut appareil
urinaire et/ou d’améliorer la continence. Parmi les 123 opérés, 112 patients ont eu un
montage continent comprenant entérocystoplastie et/ou chirurgie du col vésical et/ou

dérivation continente, et 11 patients ont eu une urétérostomie cutanée trans-intestinale. Le
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tableau 2 rapporte la prise en charge non-opératoire ou chirurgicale selon le diagnostic
initial.

Sur la période 0 — 25 ans de la série, 189 interventions chirurgicales ont été réalisées
pour corriger la dysfonction vésicale et 166 interventions dans le cadre des complications. Le
graphique 3 présente sur la période de 0 a 25 ans la tendance des deux types
d’interventions selon I'age. Les interventions pour prise en charge de complications étaient

plus fréquentes dés I'age de 15 ans.
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Graphique 1: Répartition des patients de la série selon I'age
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Tableau 2 : Nombre de patients et modalités du traitement selon les pathologies

Diagnostic principal N total (%) Ratio H/F Non Opérés

opérés (%)

Vessie neurologique 177 (87%) Continent Bricker
Dysraphisme spinal 136 (67%) 81/55 59 (43) 69 (51%) 8 (6%)
MAR 16 (8%) 12/4 9 (56) 7 (44%) -
dont cloaque 3
Agénésie sacrée 10 (5%) 5/5 3(30) 7 (70%) -
Tumeur avec atteinte médullaire 3 1/2 1 2 -
Vessie neurologique non neurogene 3 1/2 1 2 -
Traumatisme médullaire 5 2/3 1 4 -
Neuropathie centrale 3 0/3 2 1 -
Syndrome de Curarino 1 0/1 1 - -
Vessie malformative 27 (13%)
CEE : 23 (11%) 1(4) 20 (87%) 2 (9%)
- Exstrophie vésicale compléte 20 16/4
- Epispadias incontinent 3 3/0
Duplicité vésicale 1 1/0 1 - -
Ectopie urétérale sous cervicale bilatérale 1 0/1 - - 1
Autres : 2 1/1 2 - -
Total 204 123/81 81 (40%) | 112 (55%) 11 (5%)
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Graphique 3: Nombre d’interventions selon I'dge des patients et le type
d’indication (N = 204)
- Bleu : interventions vésicales

- Violet : interventions pour complications
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Groupe des patients non opérés

Le traitement non opératoire a concerné 81 patients. Huit patients ont nécessité dans
leur enfance une dérivation urinaire temporaire telle qu'un cystocathéter ou une
vésicostomie, en raison d’'une hydronéphrose symptomatique (6 cas) ou d’un reflux vésico-
urétéral (RVU) de haut grade symptomatique (2 cas). Une intervention anti-reflux pour RVU
unilatéral ou bilatéral symptomatique a été réalisée chez 19 patients.

L’autosondage était réalisé par 34 patients (42% des non opérés). Quarante patients
(49%) ne pratiquaient pas de cathétérisme intermittent car ils avaient des mictions
spontanées ou étaient totalement incontinents. Les 7 autres patients réalisaient des
manceuvres externes ou portaient une sonde a demeure. Vingt-sept patients prenaient un
traitement médicamenteux. Trois patients ont recu des injections détrusoriennes efficaces de
toxine botulique. Seuls 2 patients ont poursuivi des injections périodiques tous les 6 a 9

mois.

Continence

La continence moyenne a été évaluée selon I'échelle de Lickert a 3.1 +/- 1.4, que ce
soit le jour ou la nuit. Le graphique 4 présente les scores de continence diurne et nocturne
des patients non opérés. Une continence était acquise pour 32 des patients (40%) non
opérés (score de continence 4 et 5). 35 patients (43%) portaient des protections jour et nuit.
Quinze patients (18% des non opérés) étaient continents jour et nuit avec des mictions
spontanées sans aucun traitement médicamenteux. Ces patients avaient tous eu une

dysfonction vésico-sphinctérienne confirmée au bilan urodynamique.
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Graphique 4 : Continence diurne et nocturne des patients non opérés (N = 81)
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Complications

La complication la plus fréquente était la présence de lithiases vésico-rénales
récidivantes relevée chez 6 patients (7.4% des non opérés). Trois patients ont présenté des
lithiases rénales, 3 autres des lithiases vésicales. Le traitement des lithiases rénales a
consisté en une néphrolithotomie percutanée (NLPC) pour 2 d’entre eux, et en une
urétéroscopie pour le troisieme. Le traitement des lithiases vésicales a consisté en une
lithotritie endoscopique pour 2 patients et une cystotomie pour un. Un patient, Spina Bifida, a
présenté de multiples épisodes de rétention vésicale aigué nécessitant la pose répétitive
d'un cathéter sus-pubien. Un autre patient avait une hydronéphrose majeure sans
insuffisance rénale et devait étre opéré d’une intervention chirurgicale a type

d’entérocystoplastie.

Fonction rénale

Au plan néphrologique, un patient a été greffé a 'age de 23 ans. Ce patient était
porteur d’'un syndrome de Cornelia De Lange avec une mégavessie et un RVU important
ayant nécessité auparavant la réalisation d’une vésicostomie temporaire puis le port
permanent d’un cystocathéter. Deux autres patients avaient une IRC modérée. L’'un d’eux

avait une hypertension artérielle (HTA) et une urétérohydronéphrose bilatérale modérée.
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Groupe des patients opérés

Cent douze patients ont été opérés avant ou pendant la période de transition. L’age de
la premiére intervention était en moyenne de 13.1 +/- 6.0 ans. Les objectifs chirurgicaux ont
été obtenus pour 80 patients (71%) apres une seule intervention. Deux interventions
chirurgicales ont été nécessaires pour 23 patients, et 3 interventions et plus pour 9 autres
patients. Le délai moyen entre la premiere et la deuxiéme intervention était de 5.2 +/- 4.3
ans.

L’entérocystoplastie a été pratiquée chez 92 patients (82%). Quatre patients avaient
préalablement une urétérostomie trans-intestinale de type Bricker avec cystectomie.
L’agrandissement vésical utilisait du sigmoide dans 46 cas, de l'léon dans 45 cas et de
l'estomac dans un cas. Deux agrandissements vésicaux supplémentaires ont été
nécessaires pour 2 patients.

Une chirurgie du col vésical a été réalisée chez 80 patients (71%) pour insuffisance
sphinctérienne. Devant la persistance de fuite par I'urétre, 16 patients ont eu une deuxiéme
intervention sur le col. On relevait ainsi avant la fin de la transition :

- 28 fermetures du col vésical, dont 22 en premiére intention,

- 23 cervicoplasties (selon Kurzrock, Kropp ou selon Young-Dees),

- 15 suspensions du col par une bandelette aponévrotique,

- 9 SAU péri-cervicaux.

Onze montages ont di étre modifiés : 4 bandelettes aponévrotiques, 4 cervicoplasties selon
Young Dees et 3 SAU.

Une dérivation continente selon Mitrofanoff a été réalisée chez 64 patients (57%). Le
conduit utilisait 'appendice dans 34 cas, l'uretére dans 2 cas, un tube de Monti ou Casale
dans 26 cas et un lambeau cutané dans 2 cas. Au cours d'une autre intervention, un
lambeau cutané a été transformé en tube de Monti ainsi qu'un Monti sigmoidien en Monti

ileal.
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Une urétérostomie trans-intestinale a été réalisée chez 16 patients dans la petite
enfance. Onze patients portaient un Bricker au cours de la transition. Cing Bricker ont été
transformés en montage continent. Deux Bricker ont été réalisés suite a linefficacité d’'une
cervicoplastie et d’'une entérocystoplastie. L’age moyen de la confection de I'urétérostomie

trans-intestinale était de 10.7 ans +/- 7.1 [1.9 — 21.3 ans].

Continence

La continence moyenne obtenue lors de la transition chez les patients opérés était de
4.0 +/- 1.2 le jour et de 3.9 + /- 1.3 la nuit. La continence de jour était satisfaisante pour 80%
des patients (score de continence 4 et 5). Le graphique 5 présente la continence diurne et
nocturne des patients opérés quelle que soit la chirurgie. Le tableau 6 présente les scores de

continence selon les techniques chirurgicales utilisées.

Complications

Neuf occlusions sur brides (7%) ont été relevées chez 8 patients porteurs
d’entérocystoplastie et un patient ayant un Bricker. Le délai post-opératoire était de 23 +/- 21
mois en moyenne [15 jours - 61 mois]. Deux patients ont eu 2 récidives. Le traitement a
consisté dans 2 cas en un traitement médical, et dans 11 cas, en une laparotomie.

Des lithiases urinaires ont été diagnostiquées chez 35 patients (28%). Les calculs
étaient de localisation vésicale dans 19 cas, rénale dans 8 cas (dont 2 Bricker) et double
dans 8 cas. Le détail des lithiases vésicales est retrouvé dans le tableau 7. Une prise en
charge chirurgicale a été pratiquée chez 31 patients. Une récidive de lithiase vésicale a été
notée chez 11 patients. Cing patients avaient encore des lithiases (5 rénales et une vésicale)

au moment du transfert vers une prise en charge adulte. Deux patients ont eu une
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néphrectomie pour pyonéphrose sur lithiase. Les calculs recueillis (N=14) étaient composés
de struvite majoritairement (86%) et de carbapatite.

Treize patients (12%) ont présenté une perforation vésicale. Deux récidives ont été
relevées. Le délai moyen était de 41 +/- 19 mois post-opératoires. Quatre perforations ont eu
lieu avant 'dge de 15 ans. Les perforations sont survenues dans 12 cas sur une vessie avec
un col modifié, et dans 11 cas sur entérocystoplastie d’agrandissement. Le traitement a
consisté en une prise en charge médicale par sondage (4 cas), en une laparotomie (5 cas)
ou une laparoscopie (2 cas) lorsqu’il existait une péritonite.

Nous avons relevé 35 complications sur les dérivations continentes chez 27
patients (42%) : 9 fuites, 9 sténoses profondes de la jonction vésicale, 5 chicanes du conduit,
4 prolapsus, 4 sténoses superficielles supra-fasciales, 2 abcés précoces, 1 fistule entre un
Monti et la vessie, et 1 polype sur un conduit sigmoidien selon Monti. Durant la période de
transition, 37 interventions ont été nécessaires. Neuf interventions ont consisté, par une
laparotomie, en un repositionnement complet du conduit, et deux autres en la confection
d’'un nouveau conduit. Les autres interventions étaient des endoscopies ou des chirurgies
superficielles avec des suites simples. Le délai moyen de réintervention est de 27.9 +/- 30.2
mois. Un patient porteur d’'un Bricker a présenté des problemes répétitifs de sténose de
stomie nécessitant des dilatations.

Dix des 12 patients ayant eu un SAU péricervical ont nécessité une reprise a cause
d’'une érosion de la pompe ou de la bandelette, ou en raison d’'un dysfonctionnement du
dispositif. Quatorze interventions ont été relevées pendant la transition. Le délai entre la
pose du SAU et la premiére reprise était de 6.5 +/- 4.0 ans. Trois SAU ont été enlevés et
transformés en une fermeture du col vésical avant la fin de la transition.

D’autres complications ponctuelles ont été relevées, telles qu’'une bride intravésicale
sur entérocystoplastie, 2 fistules vésico-urétrales aprés fermeture du col. Des troubles
métaboliques ont été observés chez 3 patients sans atteinte rénale ou endocrinienne : une
acidose métabolique, 2 hypocalcémies avec déficit en vitamine D sans atteinte rénale. Ces

3 patients avaient eu une entérocystoplastie.
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Graphique 5 : Continence diurne et nocturne des patients opérés (N=111)
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Tableau 6:

chirurgicales et non opératoires

Continence diurne et nocturne selon les prises en charge

Procédures chirurgicales

Score de continence Homme

Score de Continence Femme

réalisées et en place lors du N N Moyenne +/- Ecart-type N Moyenne +/- Ecart-type
dernier suivi total | Hom Fem

Jour Nuit Jour Nuit
Chirurgie du col seule: 13 10 3.1+/-1.6 3+/-1.6 3 3.7+/-0.6 3.3+4/-1.2
- Deflux 1 1 1+4/-0 1+/-0 0 - -
- Young-Dees 4 3 3.7+/-0.6 3.3+/-0.6 1 4+/-0 4+/-0
- Bandelette aponévrotique 1 1 3+/-0 4+/-0 0 - -
- Sphincter artificiel urinaire 6 4 3+/-2.3 3+/-2.3 2 3.5+/-0.7 3+/-1.4
- Young-Dees + Mitrofanoff 1 1 4+/-0 3+/-0 0 - -
EC d’agrandissement + 32 14 3.2+/-1.6 3+/-1.6 18 39+/-1.1 3.83+/-1.2
- Sans chirurgie du col 16 10 29+/-1.7 2.7+/-1.6 6 3.2+/-1.0 3.2+/-1.0
- Kropp 3 0 - - 3 5+/-0 5+/-0
- Sphincter artificiel urinaire 1 0 - - 1 2+/-0 2+/-0
- Bandelette aponévrotique 7 0 - - 7 43+/-0.8 4+/-1.2
- Young-Dees 3 3 45 +/-0.7 4+/-1.4 0 - -
- Young-Dees + Deflux 1 1 4+/-0 4+/-0 0 - -
- Young-Dees + ballonnets ACT 1 0 - - 1 5+/-0 5+/-0
EC d’agrandissement + Dérivation 59 38 45+/-0.8 43+/-1.1 21 43 +/-09 4.3 +/-09
continente selon Mitrofanoff :
- Sans chirurgie du col 8 5 4.2 +/-0.5 3.2+/-0.84 3 4+/-0 4+/-0
- Fermeture du col 31 21 48+/-0.4 4.62 +/-0.74 10 44+/-1.3 44 +/-1.3
- Bandelette aponévrotique 7 3 4+/-1.0 4+/-1.7 4 45+/-0.6 43+/-0.5
- Young-Dees 3 3 47 +/-0.6 4.67 +/-0.6 0 - -
- Kropp 2 0 - - 2 4.5+/-0.7 4.5 +/-0.7
- Kurzrock 5 4 3.5+/-1.7 3.8+4/-1.9 1 4+/-0 4+/-0
- Transposition urétrale 1 0 - - 1 4+/-0 4+/-0
- Sphincter artificiel urinaire 2 2 4.5 +/-0.7 45 +/-0.7 0 - -
Dérivation continente selon 4 4 3.8+4/-1.3 2.3+/-0.6 0 - -
Mitrofanoff seule
Neurostimulation NS3 2 1 1+/-0 2+/-0 1 4+/-0 4+/-0
Coffey 2 5+/-0 5+/-0 0 - -
Données manquantes 1 1 0
Continence prise en charge 112 69 40+/-1.3 3.8+/-1.4 43 4.1+/-1.0 40+/-1.1
chirurgicale
Continence prise en charge 81 47 3.1+/-1.5 3.0+/-1.5 34 3.2+/-1.2 3.1+4/-1.2

conservatrice

EC = entérocystoplastie
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Tableau 7: Description des interventions et des modes de vidange des

patients ayant des lithiases vésicales.

Lithiases vésicales N = 27 (24%)
* Sur entérocystoplastie 25
- iléon 15
- sigmoide 10
* Chirurgie du col 25

* Cathétérisme :

- via conduit continent 25
- via urétre 6
* Sans cathétérisme 2
Délai de la prise en charge chirurgicale globale (en mois) 62.5 +/-54.1
Nombre de patients pris en charge < 24mois 9
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Fonction rénale

Une dégradation de la fonction rénale a été observée chez 10 patients opérés (8.1%)
au cours de la transition : 2 patients avaient une IRC modérée, 2 autres une IRC sévére, et
6 patients une IRC terminale. Les 10 cas avaient une vessie neurologique. Quatre patients
ont été greffés et 2 étaient sous suppléance rénale. L'age moyen de la greffe était de
21.9 +/- 5.6 ans. Dans 3 cas, I'IRC était présente avant la chirurgie. La chirurgie a été
réalisée dans le cadre de la greffe rénale pour 3 patients. Pour le quatriéme patient greffé, la
chirurgie a eu pour but de stabiliser la fonction rénale au stade d'IRC modérée. L’évolution a
été défavorable, nécessitant une transplantation rénale 12 ans aprés la reconstruction
vésicale. Dans les 2 cas d’IRC terminale non greffée, la suppléance rénale a été débutée 10
et 14.5 années apreés la chirurgie. La fonction rénale était normale au moment de
I'intervention. La méme évolution a été observée pour les 2 patients au stade d'IRC sévére.

Le tableau 8 résume I'état de la fonction rénale selon les 3 groupes de patients ainsi

que I'état échographique et scintigraphique du haut appareil urinaire.

Transition

La transition des patients non opérés a été satisfaisante pour 85% d’entre eux. Des
complications nécessitant des chirurgies itératives ont concerné 10 patients (12.5%). Deux
patients (2.5%) avaient une transition complexe.

Parmi les 123 patients opérés, la transition a été simple pour 53 d’entre eux (43%) et
marquée d’'une ou plusieurs complications pour 57% des patients. Les complications
majeures telles, que l'incontinence malgré la chirurgie et 'IRC sévere ou terminale, ont été

retrouvées chez 20% des patients opéreés. Le tableau 9 récapitule les 3 types de transition.
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Tableau 8 : Etat néphrologique lors du transfert selon la biologie et I'imagerie

Patients non

Patients opérés

opéreés Bricker Chirurgie continente
N=81 N=11 N =112
IRC modérée 2 0 2
IRC sévere 0 0 2
IRC terminale dont greffé 1 greffé 0 6 dont 4 greffés
- Rein unique (congénital ou néphrectomie) 2 0 7
- Hypotrophie rénale unilatérale (< 15%) 3 1 5
- Asymétrie rénale (15 — 40%) 7 4 15
- Hydronéphrose unilatérale >15mm 4 0 9
- Hydronéphrose bilatérale >15mm 6 1 8
- Nombre de patients avec une anomalie du 17 (21%) 5 33 (29%)

haut appareil urinaire sans IRC
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Transition simple

Transition avec

Transition

complications complexe
Patients non opérés 69 (85%) 10 (12.5%) 2 (2.5%)
N =81
Patients opérés n=123 53 (43%) 46 (37%) 24 (20%)
Bricker N =11 7 (63%) 3 (27%) 1 (9%)
Chirurgie continente N= 112 46 (41%) 43 (38%) 23 (21%)
N total = 204 123 (60%) 55 (27%) 26 (13%)

Tableau 9 : Récapitulatif des statuts transitionnels dans les deux groupes de

patients
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DISCUSSION

Ce travail présente une population dominée par les vessies neurologiques, en
particulier suite a un SB aperta. Dans les services adultes, les étiologies rencontrées sont
majoritairement acquises. Les maladies neurologiques (accident vasculaire cérébral,
sclérose en plaque, tumeur cérébro-spinale, séquelles de méningoradiculite), les
traumatismes (médullaires ou craniens) sont fréquents. Les causes congénitales sont plus
rares, dominées par les SB.

La définition de trois stades de transition seulement a été employée pour faciliter la
compréhension. La 2°™ catégorie, nommée « transition avec complications controlées»,
regroupe de nombreuses complications avec des conséquences de gravité variable. Cette
catégorie aurait pu étre séparée selon la sévérité des complications et de la prise en charge.

La définition des bornes de la transition entre 15 et 25 ans est semblable aux

définitions retrouvées dans les études internationales [20-23].

La majorité des patients non opérés (85%) a eu une transition simple. Il s’agissait dans
96% des cas de patients ayant une vessie neurologique. La principale explication est
I'absence de dégradation du haut appareil urinaire ne motivant pas de chirurgie. L’initiation
précoce du traitement médical par cathétérisme intermittent associé aux anticholinergigues
permet de prévenir la dégradation du haut appareil urinaire et de maintenir une continence
[24,25]. Cependant, 60% des patients de I'étude ont présenté des fuites, avec un score de
Lickert compris entre 1 et 3. Le refus d’'une chirurgie visant a améliorer la continence peut
s’expliquer par la peur d’'une chirurgie lourde et des complications connues. Le patient se
contentait du port de protection. Prés des trois-quarts des patients non opérés avaient un
antécédent de SB. Les troubles vésico-sphinctériens n’étaient pas la plainte principale de

ces patients avec polyhandicap sévere. La contre-indication a une chirurgie est aussi

possible en raison des comorbidités cardiaque ou pulmonaire.
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Un arrét du traitement médical est observé vers I'adolescence [26] en raison d'un
défaut de compliance du patient. Dans notre série, 13 patients avait arrété les autosondages
et les anticholinergiques avant la période de transition, et ont détérioré leur continence sans
modification de la fonction rénale.

L’indication chirurgicale est toujours possible pour cette population de patients non
opérés. Dans notre étude, trois patients ont été opérés aprés lage de 25 ans:
2 agrandissements vésicaux et un Bricker. Un patient de 18 ans devait étre opéré en raison
d’'une hydronéphrose sévere avec atteinte du cortex rénale. Deux patients désiraient
améliorer leur continence. Des modifications du comportement vésico-sphinctérien sont
possibles avec le temps. Malgré un traitement médical bien conduit, une hydronéphrose sur

une vessie a haute pression peut apparaitre [27].

Le taux de patients non opérés ayant des complications intermittentes ou irréversibles
(15%) était faible, comparé aux 59% de patients opérés d’une chirurgie continente. La
complication la plus fréquente était la présence de lithiase urinaire retrouvée chez 7.4%
patients du groupe. Les patients avec une dysfonction vésico-sphinctérienne sont plus a
risque de faire des lithiases par rapport a une population sans troubles vésicaux, en raison
de la stase urinaire, de la bactériurie et du RVU possible. La fréquence varie entre 2 et 17%

dans la littérature [28,29].

La reconstruction vésicale est une étape ultime et une chirurgie lourde. La majorité des
patients a besoin d’'une entérocystoplastie, d’'une chirurgie du col vésical et/ou d'un conduit
continent. Plusieurs techniques de reconstruction du col vésical ont été décrites, avec des
taux de continence variables. La cervicoplastie selon Young-Dees-Leadbetter permet
d’obtenir un taux de continence rapporté de 45% a 79 % [30-32]. L'allongement de l'urétre
selon Kropp assure une continence pour 75% a 91% des patients [33], et le SAU pour 77 a
87 % des patients [34,35]. La continence aprés frondes sous-cervicales ou sous-urétrales

varie entre 25 et 88% des patients [36-38]. La fermeture du col vésical, en premiére intention
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ou apres échec d’une précédente chirurgie, donne des résultats de 80% a 96% de patients
continents [39-41].

Dans notre étude, 80% des patients opérés étaient continents (score de Lickert 4 et 5).
Les meilleurs scores de continence ont été obtenus lorsqu’une entérocystoplastie était
associée a une dérivation urinaire continente. Une reconstruction du col vésical ou sa
fermeture améliorait ces résultats. La fermeture du col vésical a été réalisée chez 31 patients
et offrait le meilleur score dans les deux sexes. Chez 'lhomme, I'utilisation du SAU et de la
cervicoplastie de Young-Dees donnait de bons résultats. Chez la femme, la continence
obtenue avec les bandelettes aponévrotiques et la cervicoplastie de Kropp était
satisfaisante. Nos résultats globaux sont similaires a ceux d’une étude antérieure [42]. La
chirurgie a amélioré la continence si 'on considére que les patients étaient majoritairement
incontinents auparavant malgré le traitement médical.

La qualité de vie est un concept multidimensionnel du bien-étre du patient. Les auteurs
traitant de la qualité de vie montrent une amélioration des scores en rapport avec
I'acquisition d’une continence satisfaisante [43,44], a I'exception des patients porteurs de
MMC, pour lesquels les études ne montrent pas d’amélioration significative de la qualité de
vie malgré une continence satisfaisante [45,46]. Les auteurs précisent que leurs résultats ne
doivent pas étre un argument pour ne pas traiter I'incontinence des SB, et soulignent que
d'autres études sont nécessaires pour affirmer la participation de la chirurgie dans

I'amélioration de la qualité de vie.

Le prix d’'une continence sociale satisfaisante s’accompagne d’'un taux de 59% de
patients ayant des complications urologiques et néphrologiques. Nous avons considéré la
persistance d’une incontinence et la détérioration rénale aprés chirurgie comme étant des
complications séveres (21%) de la période de transition. La persistance de fuites aprés une
chirurgie lourde avec des suites opératoires prolongées (13 patients) et I'évolution vers
I'insuffisance rénale sévére et terminale (7 patients) sont deux échecs de la prise en charge

médico-chirurgicale avec une répercussion physique, psychique et émotionnelle. Les
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complications chirurgicales relevées dans ce travail étaient de sévérité variable. Les
complications décrites dans la littérature avec des séries de patients opérés similaires,
variaient entre 34% et 54% de patients atteints [47-50,51]. Les délais post-chirurgicaux
étaient proches de notre période de transition. Notre série présente un taux de patients avec
des complications plus élevé (57%) que les résultats de la littérature. Nous avons
comptabilisé les complications néphrologiques en plus des complications urologiques, a la
différence de beaucoup d’auteurs [47-50,51].

Les lithiases sur vessie agrandie sont la complication la plus fréquemment décrite. La
fréquence varie selon les séries entre 7 et 50% des patients [52-55,57] contre 28% dans
notre série. Elles sont plus fréquentes lorsque la cystoplastie est réalisée avec de l'iléon et
lorsque la vidange vésicale est réalisée par un cathétérisme intermittent par voie urétrale ou
par un conduit continent type Mitrofanoff comparée a une vidange spontanée [54]. Une
chirurgie renforcant les résistances du col vésical est aussi un facteur favorisant [55].
L’étiologie des lithiases sur cystoplastie est multifactorielle: bactériurie asymptomatique,
infection urinaire chronique, RVU, résidu post mictionnel suite a une mauvaise vidange,
mucus [56]. La composition est souvent de la struvite, témoin d’'une infection chronique. La
récidive est fréquente, touchant 30 a 50% des patients [52,55]. La réduction du risque
lithiasique passe par une vidange veésicale compléte, et par la limitation des sécrétions de
mucus a laide de lavements vésicaux réguliers [57]. Les lithiases vésicales sur
entérocystoplastie sont traitées par endoscopie, par l'urétre ou par le conduit continent, ou
bien par abord percutané [58]. La cystotomie reste une solution de dernier recours.

Les perforations vésicales sur entérocystoplastie sont une complication potentiellement
grave. La fréquence varie entre 6 % et 13% (12% dans notre série). La survenue n’est pas
prévisible. Les constatations per-opératoires retrouvent souvent la perforation au niveau de
la jonction vessie native et plastie, ou les tissus sont cicatriciels et ischémiques. La
fréquence est plus élevée lorsqu’une chirurgie a été réalisée sur le col vésical. A l'inverse,
les patients porteurs d’'un conduit continent sont supposés faire moins de perforations, en

raison d’'une meilleure compliance au sondage. Bien que I'étiologie définitive ne soit pas
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connue, plusieurs facteurs de risque sont proposés tels que le cathétérisme traumatique, les
infections chronigues, une nécrose ischémique du segment intestinal et une augmentation
de la pression intravésicale par défaut de vidange [59,60].

La fréquence des occlusions intestinales sur bride apres laparotomie de notre série
(7%), est superposable a celles des autres études qui varient de 3 a 10 % d’occlusions [47-
49,61].

Aucune tumeur maligne n’a été relevée dans la population étudiée. Seul un polype
bénin sur un conduit continent sigmoidien a été reséqué. Les tumeurs malignes dans les
reconstructions vésicales sont décrites avec un taux variant de 0.6% a 4.5% avec des suivis
de prés de 30 ans [62,63]. Higuchi et al. ne trouvaient pas de différence significative dans
'apparition de lésions malignes entre deux groupes de patients ayant un dysfonctionnement
vésico-sphinctérien congénital, les uns traités par entérocystoplastie, et les autres traités par
cathétérisme intermittent, avec un suivi moyen de plus de 50 ans [62]. Aucune différence n’a
été démontrée entre I'utilisation d’'un segment d’iléon ou de colon [63]. Les adénocarcinomes
sont plus fréquents au niveau de la jonction entre vessie native et plastie. Les carcinomes a
cellules transitionnelles sont décrits sur les vessies natives [64]. Les patients atteints de CEE
sont plus exposés au cancer, mais la localisation se situe préférentiellement sur la vessie
native. L’hypothése réside dans [lapparition d’une inflammation chronique et d’une
métaplasie de la muqueuse vésicale secondaire a I'exposition au liquide amniotique in-utero,
puis a I'environnement extérieur jusqu’a la fermeture de la plague vésicale [65]. Quelle que
soit la pathologie initiale, des facteurs de risque indépendants sont identifiés, tels que le
tabagisme et la corticothérapie chez les greffés. Le délai d’apparition n'est pas prévisible.
Cependant, la littérature rapporte des cancers sur cystoplastie au plus t6t a 17 ans et des
moyennes de 30 ans aprés chirurgie [66]. Une surveillance fibroscopique ambulatoire
devient nécessaire dans un délai d’au moins 10 ans aprés I'entérocystoplastie [67].

Les complications liées aux conduits continents représentaient dans notre étude 42%
des patients porteurs d’'une dérivation. Dans la littérature, les complications des conduits

varient de 19% a 60% selon les séries [68-71]. Sténoses, chicanes et prolapsus sont
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courants. Deux patients avec un conduit incontinent devaient étre repris prochainement.
L'utilisation de I'ACE-stopper peut prévenir la sténose superficielle. L’efficacité en a été
démontrée dans les conduits de caecostomie trans-appendiculaire [72].

Les complications infectieuses n’‘ont pas été intégrées dans les complications. La
bactériurie est fréquente dans les suites d’'une entérocystoplastie. Sa fréquence varie entre
50 et 80% chez les patients opérés réalisant un cathétérisme intermittent [73]. Les infections
urinaires sont difficiles a définir car les critéres clinico-biologiques sont incomplets. De plus,
la prise en charge est ambulatoire en médecine de ville, ce qui rend difficile le recueil de
données. D’aprés le recueil téléphonique, nous pouvons dire que 59% des patients opérés
(73/123, dont 51 sur entérocystoplastie) ont pris une antibiothérapie pour suspicion
d’infection urinaire dans les 12 derniers mois.

Les troubles métaboliques sont sous-estimés dans notre série par manque de
données. La fréquence des troubles métaboliques varie entre 10 et 15% des patients. Les
entérocystoplasties favorisent la réabsorption d’urine par la muqueuse intestinale, entrainant
des acidoses métaboliques hyperchlorémiques. Des déficits en vitamine B12 sont observés,
de méme que des hypocalcémies expliquées par l'action de l'acidose chronique sur
'hnoméostasie osseuse, l'acidose favorisant la déminéralisation [74]. Des troubles de la
croissance ont été décrits par certains auteurs, mais l'implication de I'entérocystoplastie
reste controversée par d’autres. Gerharz et al. [75] ont rapporté une série de 123 patients
avec entérocystoplastie. Une réduction de la vitesse de croissance dans les premiéres
années suivant l'intervention a été relevée chez 12 patients, mais a 8.3 ans de recul, seuls 2
patients avaient un retard statural. Ces résultats étaient similaires a ceux de la population

générale.

L’insuffisance rénale est une complication redoutée des vessies neurologiques et
malformatives. 13 patients (6.3%) de notre étude avaient une IRC (<60ml/min/1.73m?). Les
reins sont vulnérables dés la naissance et le capital néphrogénique peut étre déja atteint.

Des malformations congénitales rénales ou urétérales (dysplasie rénale, syndrome de la
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jonction pyélo-urétérale, atrophie rénale) peuvent accompagner le dysfonctionnement vésical
et amplifier la dégradation de la fonction rénale. Une vessie neurologique est responsable
d'un RVU secondaire par hyperpression intra-vésicale [76]. Une vessie exstrophique
présente une anomalie congénitale de la jonction vésico-urétérale responsable d’'un RVU
primitif dans 100% des cas. La mise en route précoce du cathétérisme intermittent permet de
préserver la fonction rénale [26] en luttant contre I'hypertonie vésicale et la dyssynergie
vésico-sphinctérienne [77]. L’agrandissement vésical ou la chirurgie du RVU peut étre
nécessaire tét dans I'enfance en cas de RVU symptomatique (hypofonction rénale, séquelle
de pyélonéphrite) [78]. La bactériurie asymptomatique n’apparait pas comme un facteur de
risque de lésions rénales en I'absence de RVU [79].

Concernant les vessies neurologiques, I'adolescence est décrite comme une période a
risque de dégradation de la fonction rénale. Au début des années 1980, Rickwood et al.
rapportaient, pour les patients réalisant un cathétérisme intermittent, une évolution du taux
d’insuffisance rénale de 18 a 33% entre le début et la fin de la puberté [80]. Dans la
littérature récente, entre 5% et 14.5% des patients non opérés sont atteints d’insuffisance
rénale (définie aussi par un DFG<60mI/min/1.73m2) avec des reculs de 7 a 18 ans
[81,82,83]. Une chirurgie créant une vessie a basse pression permet de stabiliser la
dégradation, voire méme d’améliorer la fonction rénale [84].

Cependant, entre 2 et 20% des patients opérés d’une chirurgie continente dans
I'enfance ou I'adolescence présentent une insuffisance rénale avec des reculs de 10 ans en
moyenne apres chirurgie [42,85,86]. Des études avec un recul plus grand sont nécessaires
pour apprécier I'évolution de la fonction rénale au dela de 15 ans aprés la chirurgie.

La progression de I'atteinte rénale évolue avec I'dge et avec 'HTA. Sur le plan médical,
le traitement néphroprotecteur par inhibiteur de 'enzyme de conversion permet de stabiliser
la fonction rénale et de réguler 'HTA [87]. Des études pédiatriques a long terme ont montré
que l'augmentation de la protéinurie est la variable indépendante la plus importante, témoin

de la progression de I'IRC [88].
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Dans le cadre de la préparation a la greffe, une chirurgie vésicale continente peut étre
proposée pour obtenir un systéme a basse pression. Les résultats a long terme sont

similaires a ceux de patients sans dysfonction vésicale [89].

Ce travail présente 40 ans de prise en charge médico-chirurgicale. Plus de 10
techniques chirurgicales ont été réalisées. La majorité de ces techniques ont été élaborées
dans les années 1980. Depuis ce temps, aucune technique n’a montré sa supériorité [15-19].

L’'urétérostomie cutanée trans-iléale ou sigmoidienne était une chirurgie qui se
pratiquait volontiers dans les années 1960 — 1980 chez les patients d’age pédiatrique, en
cas de dégradation du haut appareil urinaire. 50% des Bricker de notre série ont été créés
durant cette période. L'urétérostomie est devenue une chirurgie de seconde intention depuis
les 20 derniéres années. Elle est intéressante chez les patients avec polyhandicap moteur et
cérébral. En urologie adulte, le Bricker reste une chirurgie courante dans les dysfonctions
vésico-sphinctériennes des vessies neurologiques [90], bien que les dérivations cutanées
continentes se développent. Seuls 9% des urologues américains pratiquaient des dérivations
continentes. La majorité n’en réalisait pas a cause des complications postopératoires [91].
Les complications du Bricker sur le haut appareil sont liées a la sténose de I'anastomose
urétéro-iléale, a la longueur du prélévement iléal et a I'existence de sténose de la stomie
[92,93]. La modification morphologique du haut appareil était observée avec une fréquence
de 20 a 36%. L’évolution vers I'IRC terminale reste inférieure a 5% avec un recul de 20 ans
chez des patients aux antécédents de MMC [94].

L’urétérosigmoidostomie selon Coffey a été réalisée a deux reprises dans notre série,
mais la technique a été abandonnée devant les complications infectieuses et néoplasiques a
long terme [95].

Au cours des derniéres années, la chirurgie tend a se standardiser pour éviter les
reprises chirurgicales et obtenir une continence optimale. Nous réalisons dans un seul temps
une cervicoplastie selon Kurzrock, une entérocystoplastie iléale ou sigmoidienne en U et une

vésicostomie continente avec une implantation sur la plastie vésicale selon Ghoneim [96]. Le
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conduit utilise I'appendice ou un tube spiralé selon Monti-Casale. L’orifice cutané se situe
volontiers au niveau de 'ombilic dans un objectif esthétique. L’avantage de I'implantation du
conduit selon Ghoneim par rapport a une réimplantation dans le détrusor, est de créer un
trajet direct entre la néo-vessie et 'ombilic sur la ligne médiane, protégeant du risque de
fausse-route. On évite la dissection latérale de la vessie rendue difficile en raison des
antécédents de chirurgie vésicale (RVU dans I'enfance) et de la surcharge pondérale chez
les patients plus agés. La décision finale de la cervicoplastie est multifactorielle, a partir des
constatations per-opératoires, de I'imagerie et de I'urodynamique. Quatre des cing patients
ayant eu cette combinaison sont continents.

La chirurgie mini-invasive du bas appareil urinaire s’est répandue depuis les années
2000 en chirurgie pédiatrique. Les entérocystoplasties d’agrandissement et les
appendicovésicostomies par laparoscopie sont techniquement réalisables sans étape extra-
corporelle [97,98]. Les risques majeurs sont liés a linfection de la dérivation ventriculo-
péritonéale chez les patients ayant une hydrocéphalie. La dissémination bactérienne aprés
ouverture de lintestin est favorisée par le lavage et le pneumopéritoine. Les avantages
comparés a la laparotomie ne sont pas prouvés par manque de séries. On peut supposer
que les résultats communs de la laparoscopie sont applicables: réduction du risque
d’adhérence [99], amélioration de I'esthétique, réduction de la prise d’antalgique aprés le 1%
jour. La chirurgie mini-invasive robot-assistée est aussi faisable chez I'enfant [100].

La culture cellulaire et la bioingénierie a montré des avancées dans le remplacement
tissulaire par du tissu autologue. Ces résultats prometteurs permettraient une réduction des
complications liées a I'utilisation de l'intestin, telles que la production excessive de mucus, la

formation de lithiases urinaires, la malignité et les troubles métaboliques [101,102].

Les cas de grossesse sont de plus en plus fréquents chez les femmes ayant une
vessie malformative ou neurogéne. Une prise en charge attentive est nécessaire, en
particulier chez les femmes qui ont eu une reconstruction du bas appareil urinaire. Durant la

grossesse, les risques de pyélonéphrite et d’hydronéphrose sont plus marqués. De méme,
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des difficultés d’autosondage par un conduit continent sont fréquentes lors du 3™ trimestre
en raison des modifications anatomiques pelviennes [103,104].

Une césarienne programmeée est recommandée pour ne pas léser la cystoplastie ou le
conduit continent. Une prise en charge en double équipe obstétricale et urologique est
nécessaire. Dans notre série, 5 patientes ont eu une grossesse entre 20 et 25 ans. Trois
d’entre elles ont eu une chirurgie vésicale. Aucune complication sur la continence n’a été

relevée.

Ce travail insiste sur la fréquence des complications urologiques et néphrologiques que
'on peut rencontrer chez les patients porteurs de vessie malformative ou neurologique
durant la période de transition. Dans notre série, quatre patients sur dix, opérés ou non,
avaient une complication de sévérité variable. La prise en charge médico-chirurgicale a
permis d’améliorer le pronostic des patients. Sur le plan urologique, les objectifs sont de
détecter des modifications du comportement vésical, d’anticiper les complications
urologiques et d’offrir une meilleure continence. Sur le plan néphrologique, il s’agit de
prévenir la dégradation du capital néphrogénique, de ralentir, le cas échéant, l'insuffisance
rénale et de préparer le patient a la greffe rénale. Il est préférable de solutionner les
probléemes au cours de la transition afin que le transfert soit fait dans une période de stabilité
clinique et thérapeutique. De plus, les conditions chirurgicales per-opératoires et les suites
post-opératoires sont plus favorables chez I'enfant que chez I'adulte en raison des moindres
comorbidités.

La transition est une étape d’autonomisation du patient et d’'indépendance vis-a-vis de
la famille. Une éducation thérapeutique peut étre proposée, adaptée au handicap cognitif.
Elle vise a aider les patients & acquérir ou maintenir les compétences dont ils ont besoin
pour gérer au mieux leur vie avec leur maladie chronique. Elle a pour but de les aider, ainsi
que leurs familles, a comprendre leur maladie et leur traitement, a assumer leurs
responsabilités dans leur propre prise en charge, et aussi de les aider & maintenir et

améliorer leur qualité de vie [105]. Le patient doit étre un expert de sa maladie et devenir
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I'interlocuteur principal. Dans la pratique, il doit savoir optimiser ses sondages et les
lavements vésicaux, connaitre les complications et détecter les situations nécessitant une
prise en charge en urgence : perforation vésicale, pyélonéphrite aigué, occlusion digestive
sur bride. Certains auteurs ont proposé une check-list regroupant les connaissances et les
compétences nécessaires a acquérir [106]. Une transition préparée et organisée par I'équipe
pédiatrique avec un plan de transition, permet d’assurer le suivi spécialisé ultérieur dans une
relation de confiance optimale. Un certain nombre de patients n’ont plus de suivi hospitalier a
I'adge adulte, soit parce que I'évolution était favorable pendant I'enfance et I'adolescence et
qu’il a été décidé de ne plus poursuivre le suivi, soit parce que le transfert n'’a pas été
organisé. Dans ce dernier cas, les patients ont un suivi occasionnel par le médecin traitant
pour la prise en charge de pyélonéphrite ou pour le renouvellement des ordonnances. Bien
que la volonté de certains programmes soit de positionner le médecin traitant au centre des
modeles de transition, il ne se percoit pas responsable comme tel dans le domaine de

'handicap [107].
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CONCLUSION

Cette étude témoigne de la complexité de la prise en charge des patients porteurs de
vessie neurologique ou malformative durant la période entre 'adolescence et 'age adulte. La
prise en charge chirurgicale de ces patients s'accompagne d’un taux élevé de complications
et apporte une amélioration de la continence pour la majorité d’entre eux. Un suivi urologique
au long cours est nécessaire afin de détecter et de prendre en charge les complications de
tous les patients. Un suivi néphrologique permet d’anticiper et de prévenir la dégradation de
la fonction rénale vers l'insuffisance rénale terminale. Une organisation de la transition doit
étre planifiée avec le patient et sa famille pour optimiser la prise en charge adulte et la

compliance du patient.
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Transition from Adolescence to Adulthood of Patients with
Neurologic or Malformative Bladder.

ABSTRACT:

Management of people with neurogenic or malformative bladder is a lifelong medical
and surgical challenge. The transition between adolescence and adulthood is a particular
period because of problems related to both patient and medical staff. The objective is to
present the uro-nephrological status of these patients during the transition according to 3
criteria: continence, complications and renal function.

All patients of 15 years old and over, with neurogenic or malformative bladder were
included. Congenital anomalies of the urethra were excluded. The transition was defined
between 15 and 25 years old. Continence, surgical procedures, complications and renal
function were reviewed retrospectively for each patient. Continence was defined according to
a Lickert scale. Two groups were identified : operated and non-operated patients. The
transition was divided into three categories: simple transition (no complication, incontinence
in non-operated patients), transition with stabilized complications (urolithiasis, intestinal
obstruction, bladder perforation, metabolic disorders, moderate chronic renal failure (CRF))
and complex transition (death, incontinence after surgery, severe CRF or end-stage renal
failure).

Some 204 patients were included of which 87 % had a neurogenic bladder. Most of
them had Spina Bifida (67%). Among the 81 non-operated patients, 32 (40%) were continent
and 12 (15%) had complication which 6 calculi. Moderate CRF was recorded in 2 cases and
1 patient was transplanted. 123 patients (60%) were operated, 11 had a cutaneous trans-
intestinal ureterostomy and 112, a bladder reconstruction combining enterocystoplasty (82%
of cases), bladder neck surgery (71% of cases) and/or a continent diversion (54% of cases).
Continence was achieved in 80 % of cases. Stabilized complications concerned 46 patients
(37 %): problems with continent channel (42 %), calculi (28%), bladder perforations (12%),
and intestinal obstructions (7%). Complex complications involved 24 patients (20%),
including 8 severe or end-stage renal failure.

Surgery of neurogenic or malformative bladders improves urinary continence.
However, it generates a high rate of complications. Regular long-term multidisciplinary

follow-up is essential to reduce the morbidity of care.
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RESUME DE LA THESE:

La prise en charge des personnes ayant une vessie neurologique ou malformative est
un défi médico-chirurgical tout au long de la vie. La transition entre 'adolescence et I'age
adulte représente une période particuliere en raison des problématiques liées au patient et
aux équipes médicales. L’objectif est de présenter I'état uro-néphrologique de ces patients
au cours de la transition selon 3 criteres : la continence, les complications et la fonction
rénale.

Nous avons inclus tous les patients ayant une vessie neurologique ou malformative,
agés de 15 ans et plus. Les anomalies congénitales de l'urétre ont été exclues. La transition
était définie entre 15 et 25 ans. La continence, les interventions chirurgicales, leurs
complications et la fonction rénale ont été relevées rétrospectivement pour chaque patient.
La continence était définie selon une échelle de Lickert. Deux groupes ont été distingués :
les patients opérés et non opérés. La transition était classée en 3 catégories : transition
simple (aucune complication, incontinence chez les non patients non opérés), transition avec
complications  contrdlées (lithiases, occlusions, perforations vésicales, troubles
métaboliques, insuffisance rénale chronique (IRC) modérée) et transition complexe (déces,
incontinence aprés chirurgie, IRC sévére et terminale).

204 patients ont été inclus, dont 87% avec une vessie neurologique, dominés par les
dysraphismes spinaux (67%). Parmi les 81 patients non opérés, 32 (40%) étaient continents
et 12 (15%) ont eu une complication, dont 6 lithiases. Une IRC modérée a été relevée dans 2
cas et un patient a été greffé. 123 patients (60%) ont été opérés dont 11, d'une
urétérostomie cutanée trans-intestinale, et 112, d’'une reconstruction vésicale associant une
entérocystoplastie (82% des cas), une chirurgie du col (71% des cas) et/ou une dérivation
continente (54% des cas). La continence a été obtenue dans 80% des cas. Les
complications contrélées ont concerné 46 patients (37%): problémes de conduit (42%),
lithiases (28%), perforations vésicales (12%), occlusions (7%). Les complications complexes
ont concerné 24 patients (20%), dont 8 IRC séveres ou terminales.

La chirurgie des vessies neurologiques ou malformatives engendre un taux de
complications élevé en contrepartie d’'une amélioration de la continence urinaire. Un suivi
pluridisciplinaire régulier et au long cours est essentiel pour limiter la morbidité de la prise en
charge.
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