réalités en Gynécologie-Obstétriqgue — n°185_Janvier 2017

I Imagerie

Imagerie des anomalies urinaires
en anténatal

Les anomalies congénitales des reins et des voies urinaires affectent 1/500 naissances
vivantes et représentent 20 % de I’ensemble des anomalies majeures feetales.
On oppose les anomalies obstructives des voies urinaires, avec notamment les obstructions pyélo-
urétérales et vésico-urétérales, les reflux vésico-urétéraux et les valves de l'urétre postérieur, aux
anomalies non obstructives des voies urinaires qui regroupent en particulier les méga-uretéres primitifs,
les agénésies rénales uni- ou bilatérales et les extrophies vésicales.
Les reins hyperéchogénes et kystiques recouvrent de nombreuses pathologies, a savoir la maladie
rénale multikystique (polykystose rénale autosomique récessive et polykystose rénale autosomique
dominante), la mutation HNF-1£8 et certains syndromes géniques (les syndromes de Bardet-Biedl et
Meckel-Gruber en particulier).
La réalisation d’échographies fcetales permet de détecter la majorité de ces malformations. LIRM fcetale,

technique d’'imagerie de 2° intention, trouvera son intérét dans le bilan de malformations complexes.
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es anomalies congénitales des
L reins et des voies urinaires
(CAKUT des Anglo-Saxons pour
Congenital anomalies of the kidney
and urinary tract) affectent 1/500 nais-
sances vivantes et représentent 20 %
de I'ensemble des anomalies majeures
feetales. La réalisation d’échographies
feetales permet de détecter la majorité
de ces malformations. I'IRM foetale,
technique d’imagerie de 2¢ intention,
trouvera son intérét dans le bilan de
malformations complexes.

Ladilatation des voies urinaires est'un
des plus fréquents diagnostics préna-
tals échographiques, affectant1a5 %
des grossesses. Les parametres ultraso-
nores, ainsi que leurs valeurs normales,

inclus danslanouvelle classification [1]
des dilatations des voies urinaires, sont
rapportés dans le tableau I.

1. Dilatation transitoire des voies
urinaires

Elle concerne essentiellement les
pyélons (diametre antéro-postérieur
< 6 mmet< 8 mmaux 2°et3°trimestres
respectivement, dans la majorité des
cas), disparait en postnatal et serait en
rapportavec desrétrécissements ou des
replis naturels des voies urinaires.

2. Obstruction de la jonction
urétéro-pelvienne

Lemarqueur de cetteanomalieestlamise
en évidence d’'un bassinet et de calices
dilatés sans dilatation des uretéres
(hydronéphrose). D’éthiopathogénie
incertaine, cette condition concerne
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Parametres

échographiques

Bassinet
e de 16327 SA

Valeurs et résultats
normaux

Diamétre antéro-postérieur
® <4mm

Valeurs et résultats
pathologiques

Diametre antéro-postérieur
® >7mm

rénal

® au-delade 28 SA ® <7mm ® 210 mm
Aspect des calices Non dilatés Dllla.tat|’or.1 calicielle
périphérique
Uretére Non dilaté Dilaté
Epaisseur du parenchyme P L .
Appréciation subjective Aminci

Apparence du
parenchyme rénal

DCM présente
et normale

DCM anormale, kystes,
hyperéchogénicité

Vessie
® <28SA
® 228SA

Diameétre longitudinal
® <30 mm
® <50 mm

Diamétre longitudinal
® 230 mm
® >50mm

Paroi vésicale

Non épaissie (< 2 mm)

Epaissie (> 2 mm)

Urétre postérieur Non dilaté

Dilaté (miction)

Liquide amniotique

Quantité normale

Oligoamnios (non expliqué)

DCM: différenciation cortico-médullaire; SA: semaines d'aménorrhée.

Tableau |: Paramétres échographiques relatifs aux dilatations des voies urinaires feetales (Adapté de [1, 2]).

1 naissance sur 2000 et représente 10 a
30 % descasdedilatationrénaleanténa-
tale[2]. Au 3° trimestre, la dilatation est
considérée comme légere si le diametre
antéro-postérieur est supérieura 7 mm,
modéré s’il estcomprisentre 10 et 15 mm
etsévere s’il excede 15 mm.

Devant une dilatation des pyélons, il
est important d’évaluer le caractere
uni-oubilatéral deladilatation, 'aspect
des calices centraux et périphériques
(dilatés ou non) et 'apparence du cor-
texrénal (aminci, hyperéchogeéne, avec
ou sans kyste). Des anomalies rénales
ouextrarénales sont présentesdans 12a
25 % des cas d’obstruction de lajonction
urétéro-pelvienne (JUP). Notamment,
des résultats contradictoires [3] ont été
publiés concernant I’association d'une
dilation du bassinet a des anomalies
chromosomiques. Les principaux dia-
gnostics différentiels incluent le reflux,
la dilatation transitoire, 'obstruction de
lajonction vésico-urétérale etla dyspla-
sie rénale multikystique. Le pronostic
de cette anomalie est globalement bon.

3. Obstruction de lajonction
urétéro-vésicale

Responsable de 5410 % des cas de dila-
tation des voies urinaires [2, 4, 5], sou-
vent bilatérale, son diagnostic est basé
sur la mise en évidence d’un uretere et
d'unbassinet (et de calices) dilatés sans
anomalie vésicale. L'obstruction de la
jonction urétéro-vésicale (JUV) est due
aune dysfonction du bas uretére et son
pronostic est en général bon.

4. Reins et systémes collecteurs duplex

Les dilatations pyéliques secondaires
aun urétérocele ou a une implantation
ectopique d'unuretére [2,4] représentent
5a7 % des dilatations urinaires dia-
gnostiquées en prénatal. Les duplica-
tions réno-urinaires peuvent survenir
sans dilatation mais sont plus souvent
reconnues lorsqu’une dilatation s’est
développée. Le plus fréquemment,
l'uretére drainant la moitié supérieure
du rein a une insertion ectopique (en
dedans etenbas du site d’insertion clas-

sique vésical), parfois trés inhabituelle
(utérus, vagin ou uretre chez la fille et
vésicule séminale ou urétre spongieux
chez le garcgon), et est le plus souvent
obstructif associé a un urétérocele.
Inversement, 'uretére drainant la moitié
inférieure durein est volontiersrefluant.
Dans certains cas, le parenchyme de la
moitié obstructive peut étre dysplasique.
Le diagnostic prénatal des systemes
doubles (duplex) peut étre difficile et
nécessiter laréalisation d'une uro-IRM.

5. Reflux vésico-urétéral

Défini comme un flux urinaire rétro-
grade delavessie versles voies urinaires
hautes [2, 4], le reflux vésico-urétéral
(RVU) représente 10 a 20 % des dila-
tations des voies urinaires diagnosti-
quées en prénatal. Les causes proposées
incluent une obstruction transitoire
des voies de drainage vésical, des pres-
sions élevées lors des mictions vési-
cales et un retard de maturation de la
JUV. Ce diagnostic doit étre suspecté
selon son grade devant une dilatation
pyélo-calicielle, plus ou moinsassociée
aunedilatation urétérale uni- oubilaté-
rale et a une grosse vessie. Deux signes
peuvent orienter vers le diagnostic: un
épaississement pariétal pyélique etune
activité fluctuante [7, 8] des bassinets
ou des ureteéres (fig. 1). Il estimportant
de diagnostiquer un RVU car il peut
étre responsable de séquelles rénales
(jusqu'a 40 % des cas).

6. Valves de l'urétre postérieur

Les valves de l'uretre postérieur (VUP)
sont la cause la plus fréquente des obs-
tructions des voies urinaires basses
(LUTO, pour Lower urinary tract
obstruction). Cette pathologie affecte
les feetus males et associe classique-
ment [8] une mégavessie avec une paroi
épaissie et irréguliere, une urétérohy-
dronéphrose et un urétre postérieur
dilaté. Dans les formes séveres, d’autres
anomalies sont retrouvées comme des
reins dysplasiques, un oligoamnios,
un urinome ou encore une ascite uri-
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Fig. 1: Uretére dilaté (diameétre 4,5 mm) avec

une activité fluctuante caractérisée par des
modifications de forme et de taille pendant le méme
examen ultrasonore.

naire. Lamise en évidence d’une dila-
tation de l'uretre postérieur (fig. 2),
notamment en cours d’'une miction
feetale, surune coupe sagittale médiane
périnéo-pelvienne[8, 9, 10] serait patho-
gnomonique des VUP. Les diagnostics
différentiels des valves regroupent les
autres causes de LUTO et de mégavessie
non obstructive (tableau II).

Comparéaureflux, le diagnostic préna-
tal de VUP est d’autant plus probable [8]
que l'urétre postérieur est dilaté, que la
paroi vésicale est épaissie, que les ano-
maliesréno-urinaires sontbilatérales et
que l'on dénote un anamnios et/ou une
ascite. Le pronosticrepose surla sévérité
desimages échographiques (notamment
rénales), sur le dosage d’électrolytes ou
deprotéines danslesurinesou le plasma
foetal. Des gestes in utero, dans certaines

Fig. 2: Dilatation de lurétre postérieur observée
sur une coupe sagittale médiane du pelvis et des
organes génitaux externes avec un abord feetal
périnéal. La fleche pointillée et solide visualise le col
vésical et l'uretre postérieur dilaté, respectivement.
On note de méme une paroi vésicale épaissie
(remerciements au Dr E. Vuillard).

Causes des mégavessies

Valves de l'urétre postérieur

Valves de l'urétre antérieur

Atrésie urétrale

Mégalo-uretre congénital

Urétérocele prolabé

Vessie réfluante (mégavessie,
méga-uretére)

Syndrome mégavessie-microcdlon-
hypopéristaltisme intestinal

Malformation cloacale

Tableau II: Causes des mégavessies (Adapté de [2]).

conditions, sont possibles, mais leur
influence surle pronosticacourtetlong
terme reste toujours discutée. D’autres
causes de LUTO incluent I'atrésie uré-
trale, le mégalo-uretre congénital et le
syndrome de Prune Belly.

Anomalies non obstructives
des voies urinaires

1. Méga-uretére primitif

Dans cette condition, 'uretére est dilaté
(non visible normalement chezle feetus)
en 'absence dereflux et d’obstruction. I1
survient 4 fois plus fréquemment chez
les gargons que chez les filles [2] et est
bilatéral dans 25 % des cas. Le signe
échographique le plus caractéristique
est la présence d’un uretére sinueux
dilaté courant d’un rein et une vessie
d’aspect normal. Les mécanismes pro-
posés incluent un péristaltisme anor-
mal, une perméabilisation retardée ou
desreplis persistants delavoieurinaire.

2. Agénésie rénale bilatérale

La non-visualisation des deux reins
en conjonction avec un anamnios et
I'impossibilité d’identifier de fagon
prolongée une vessie foetale [2, 4, 5] est

caractéristique d’'une agénésie rénale
bilatérale. Affectant0,140,3 naissance
sur 1000, cette pathologie est considé-
rée comme létale. Les difficultés dia-
gnostiques peuvent étre levées en cas
de doute par la non-reconnaissance en
Doppler couleur des arteres rénales.

3. Agénésie rénale unilatérale

L’'agénésie rénale unilatérale est 3 a
4 fois plus fréquente que ’agénésie
bilatérale. Elle doit étre suspectée lors-
qu’un seul rein (classiquement hyper-
trophique) est identifié et que la fosse
rénale controlatérale est vide. Une
rechercheminutieuse[2,4, 5] doits’im-
poser afin de s’assurer de 'absence de
rein ectopique. D’autres malformations
devront étre recherchées avec soin du
fait de I'association de cette pathologie
avec des syndromes et anomalies géné-
tiques dans prés de 30 % des cas [2].

4. D’autres anomalies sont rappelées

Il s’agit des anomalies de migration
rénale (notamment le rein pelvien de
diagnostic difficile), des anomalies
de fusion rénale, particuliérement les
reins en fer a cheval (fusion des deux
reins) etl’ectopierénale croisée [2, 4, 5].

5. Absence ou non-visualisation
de la vessie

Plusieurs causes sont possibles pour la
non-visualisation de la vessie:

— l'absence de production urinaire: les
reins sont absents ou dysplasiques et il
s’y associe un anamnios ou un oligo-
amnios [2, 4];

— l'incapacité de la vessie a se remplir,
avec comme principale cause 'extro-
phie vésicale. Les clés du diagnostic
prénatal [2] incluent]’absence de visua-
lisation de la vessie dans le pelvis, une
tuméfaction tissulaire adjacente a la
paroiabdominale pelvienne, uneinser-
tion basse du cordon ombilical, des
organes génitaux externes anormaux
et un écartement des crétes iliaques et
des os pubiens [2, 4]. L'extrophie vési-
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Les anomalies kystiques rénales peuvent étre une manifestation d'un

désordre génétique.

La mise en évidence d'une dilatation de l'urétre postérieur serait
pathognomonique de valves de l'urétre postérieur.

L'absence ou la non-visualisation d'une vessie fcetale doit faire évoquer
une pathologie rénale bilatérale sévére ou une extrophie vésicale.

La visualisation d'une activité fluctuante dans des voies urinaires

dilatées oriente vers un reflux.

cale devra étre distinguée d’autres dia-
gnostics comme l'extrophie cloacale et
les anomalies du septum uro-rectal.

La dysplasie rénale est un diagnostic
histologique [2] reflétant soit un déve-
loppement anormal précoce, soit une
maturation terminale perturbée. En
termes échographiques, la dysplasie
rénale correspond a une variété d’'images
incluant desreins hyperéchogenes, voire
brillants,anormaux en taille et/ou struc-
ture (différenciation cortico-médullaire
[DCM] diminuée voire absente, accen-
tuée ou inversée), avec ou sans la pré-
sence de kystes identifiables de taille
et de siége variables. Ces modifications
peuvent étre unilatérales ou bilatérales,
associées a une quantité normale ou
réduite de liquide amniotique. Avant
de rechercher une néphropathie [11],
les diagnostics d’anomalie du tractus
réno-urinaire (dysplasierénale obstruc-
tive et dysplasierénale multikystique) et
de kyste solitaire doivent étre exclus.

1. La maladie rénale multikystique

Elleregroupe deux pathologies:

— la polykystose rénale autosomique
récessive (PKRAR) (fig. 3) a une inci-
dence de 1 pour 20000 naissances
vivantes et résulte de mutations d'un

Fig. 3: Rein volumineux, hyperéchogéne, avec

une différenciation cortico-médullaire inversée
observée a 34 SA chez un feetus présentant une
polykystose rénale autosomique récessive.

grand gene (PKHDI) situé sur le bras
court du chromosome 6 (6p12). Les
aspects échographiques de la PKRAR
incluent desreins augmentésbilatérale-
ment de taille (1,5 & 15 DS), hyperécho-
genes avec une DCM souvent inversée
ou absente et la présence de kystes non
constants (28 % des cas) essentielle-
ment médullaires [11, 12]. Un oligoam-
nios, voire un anamnios, est dans la
majorité des cas noté des le milieu du
28 trimestre de la grossesse;

— la polykystose rénale autosomique
dominante (PKRAD) est plus fré-
quente que la PKRAR avec un portage
du géne anormal estimé a 1/1 000 dans
la population générale. Les mutations
impliquées concernent les génes PKQ1,
PKD2et PKD3. Des antécédents fami-
liaux sont fréquemment rapportés. Les
caractéristiques échographiques pré-
natales [2, 11, 12, 13] incluent des reins
modérément augmentés de volume
(1 DS a5 DS), avec un cortex hyperé-
chogene et une médullaire hyperécho-
géne résultant d'une augmentation de

laDCM, des kystes peu fréquents (11 %
dans une étude) et volontiers de loca-
lisation corticale ou sous-capsulaire.
Le volume de liquide amniotique est
normal dans la majorité des cas et le
diagnosticestsuspectéau 3° trimestre.

2. Les syndromes géniques

>>> Le syndrome de Bardet-Biedl: les
reins sont modérément augmentés de
taille (+ 1 SD a+ 4 SD)avecuneabsence
de DCM et des kystes présents dans
1/4 des cas, de localisation essentielle-
ment médullaire La clé du diagnostic
prénatal est la mise en évidence d’'une
polydactylie.

>>> Les kystes rénaux sont présents
chez la majorité des foetus présentant
un syndrome de Meckel-Gruber. Ces
kystes sont fins, essentiellement de
localisation médullaire, associés a une
perte de la DCM avec des reins hyper-
échogenes nettement augmentés de
taille (moyenne + 5 DS). S’y associent
des malformations qui feront le dia-
gnostic, a savoir un défect occipital
avec ou sans encéphalocele, une ano-
malie vermienne ou une malformation
de Dandy-Walker.

>>> Le syndrome d’Ivemark (type II),
de diagnostic anténatal difficile, doit
étre évoqué devant un oligoamnios
sévere, des anomalies hétérotaxiques, et
desreins augmentés de volume, hyperé-
chogeénes et fréquemment kystiques
(kystes cortico-médullaires).

>>> Des reins hyperéchogénes et
kystiques [2, 12] peuvent &tre présents:
— dans d’autres pathologies de trans-
mission autosomiquerécessive comme
le syndrome deJarcho-Levin (dysplasie
spondylo-thoracique), le syndrome de
Beemer (micromélie, cotes courtes), et
les syndromes de Fryns, de Jeune et de
Zellweger;

— danscertainesmaladies de transmis-
sion autosomique dominante (sclérose
tubéreuse, syndrome de Beckwith-
Wiedemann);



— dans plusieurs anomalies chromoso-
miques (trisomie 13, 18, 21);

— dans d’autres pathologies rénales
comme lanéphronophtise,les maladies
glomérulokystiques;

— dans certains syndromes néphro-
tiques congénitaux et néphropa-
thies acquises (thrombose des veines
rénales);

— dans certaines associations (Vacterl,
association oro-faciale liée a 1'X).

3. Mutations HNF-13

Codées par le gene TCF2, les mutations
HNF-1f8 (Hepatocyte nuclear factor-1f3)
devront étre évoquées in utero devant
une dysplasierénale multikystique, des
reins kystiques et/ou hypoplasiques ou
dysplasiques (hyperéchogenes et avec
perte de laDCM). Une mutation HNF-1f3
est d’autant plus fréquente [12, 14] que
les anomalies rénales sont bilatérales,
que des kystes sont présents (surtout
sous-capsulaires ou corticaux) et que
les reins apparaissent hyperéchogenes
et dédifférenciés.

Ainsi, devantdesreins hyperéchogenes
et kystiques, la clé du diagnostic [2, 11,
12] est la démonstration d’anomalies
associées. Si aucune malformation
n'est retrouvée, les diagnostics les plus
fréquents seront la maladie rénale
multikystique (PKRAR ou PKRAD) et
la mutation HNF-1f8. Enfin, certains
reins hyperéchogenes sont considérés
comme une variante de la normale si
aucune pathologie n’est démontrée.

Associant une réduction de néphrons
(hypoplasie) etune désorganisation archi-
tecturale (dysplasie), les hypodysplasies
rénales sont plus rarement détectées en
prénatal. On peut considérer que desreins
mesurant moins de 2 DS par rapport a la
moyenne sont trop petits [5, 12].

>>> L’hypodysplasie rénale peut
s’associer a une néphropathie de reflux
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ou a une obstruction des voies uri-
naires.

>>> Les hypodysplasies de causes
génétiques regroupent certains phéno-
types exprimés parlamutation HNF-1f3,
certains syndromes (rein-colobome,
TOR) et certaines anomalies chromo-
somiques.

>>> La dysgénésie tubulaire congéni-
tale estune pathologie feetale caractéri-
sée par 'absence de développement des
tubules proximaux [2, 12]. Elle peut étre
d’origine héréditaire (de transmission
autosomique récessive) ou acquise via
un déreglement du systéme rénine-an-
giotensine (syndrome transfu-
seur-transfusé, médicaments induisant
un bloc du systéme rénine-angioten-
sine, hémochromatose).

>>> Lescauses maternelles et environ-
nementales comme I’alcool, les drogues
etla dénutrition.

Elle est fréquente et le plus souvent uni-
latérale. Son diagnostic[2, 5, 12] repose
sur la mise en évidence de kystes de
taille et nombre variables non commu-
nicants, d'un stroma hyperéchogene,
d’un cortex anormal, de contours irré-
guliers et de I’'absence de systémes col-
lecteurs. De bon pronostic lorsqu’elle
est unilatérale, la dysplasie rénale
multikystique peut étre bilatérale 1 fois
sur 15 et associée alors a un oligoam-
nios sévere et de pronostic tres péjoratif.
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