
L'hydronéphrose géante est une entité rare se définissant comme
une collection d'urine dans les cavités excrétrices de plus de 1 litre
[1], ou chez l'enfant, comme une dilatation dépassant la ligne abdo-
minale médiane avec une longueur rénale de plus de 5 vertèbres [2],
ou de plus de 4% du poids du corps [3]. La sténose de la jonction
pyélo-uretérale est la cause la plus fréquente des hydronéphroses
géantes.

L'hydronéphrose géante du nouveau-né est une forme exception-
nelle de cette pathologie. Souvent révélée au cours d'un examen
échographique anténatal, elle est parfois diagnostiquée au décours
d'une complication infectieuse (pyélonéphrite dans les premières
semaines de vie) ou devant une masse abdominale du nouveau-né.
L'altération anatomique et fonctionnelle du parenchyme rénal sus
jacent est souvent majeure.

Un traitement conservateur, réduisant le risque de complication et
sauvegardant une fonction rénale significative, est possible. L'ob-
jectif de ce travail est d'évaluer à long terme le devenir fonctionnel
des ces reins ayant eu une chirurgie conservatrice avec néphropli-
cature en période néonatale.

MATERIEL ET METHODES

De 1996 à 1998, 5 nouveaux-nés porteurs d'une hydronéphrose
géante congénitale ont été pris en charge dans notre service (4 gar-
çons, 1 fille). Les critères d'inclusion retenus étaient ceux définis
par CROOKS [2] : dilatation dépassant la ligne abdominale médiane
avec une longueur rénale de plus de 5 vertèbres. Chez 3 d'entre eux,
le diagnostic était porté en période anténatale par l'échographie
morphologique du deuxième trimestre, qui ne montrait pas d'autre
anomalie associée. Dans 2 cas, l'hydronéphrose a été révélée par
une pyélonéphrite postnatale. A l'échographie pré-opératoire, la
dilatation pyélique antéro-postérieure moyenne était de 145 mm (de
110 à 180 mm), atonique, avec des calices en boule. Le parenchy-
me rénal apparaissait uniformément aminci, de 3 à 4 mm d’épais-
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seur (Figure 1a), hypovascularisé, avec une différentiation cortico-
médullaire résiduelle dans 3 cas. A la scintigraphie préopératoire au
Mag3 il existait une dilution importante de l'isotope au sein des
cavités dilatées et confirmait dans tous les cas l'obstruction après
injection de lasilix, sans toutefois permettre une évaluation précise
la fonction rénale (parenchyme laminé sur une grande surface, (Fig-
ure 1b).

Quel qu'ait été l'aspect échographique et scintigraphique préopéra-
toire du parenchyme rénal, tous les patients ont bénéficié d'une
reconstruction pyélo-uretérale avec néphroplicature. L'âge opératoi-
re moyen était de 41 jours (de 23 jours à 3 mois). L'intervention a
consisté en une large résection de la jonction pyélo-uretérale et du
bassinet en passant au ras des tigelles calicielles (Figure 2a). Le rein
était par la suite “refermé sur lui même” en réalisant une néphro-
plicature hilaire. Le diamètre bipolaire du rein était ainsi très dimi-
nué et l'anastomose uretéropyélique s'effectuait sur sonde de
néphrostomie à la partie déclive de la pyéloplastie (Figure 2b). Une
surveillance échographique (à 3 mois, 6 mois, 1 an, puis tous les 2
ans) et fonctionnelle (scintigraphie MAG3 et créatininémie, à 1 an
puis tous les 3 ans) était systématiquement réalisée.

RESULTATS

La durée opératoire moyenne était de 83 min (de 70 à 90 min), et la
durée d'hospitalisation de 11 jours (de 9 à 12 jours). Nous ne rap-
portons pas de complication per ou post-opératoire. La durée
moyenne de suivi est actuellement de 9 ans (de 8 à 10 ans). Aucun
patient n'a présenté de lithiase, de pyélonéphrite ni d'épisode de
douleur lombaire. 

Du point de vue morphologique, à l'échographie il existait une
réduction initiale et significative du volume global du rein dans tous
les cas. Cette phase de rétraction s’est poursuivit au cours de la pre-
mière année et est suivie d'une reprise de la croissance rénale dans
4 cas (longueur cranio-caudale moyenne: 40 mm à 1 an, 72 mm à 6

ans, 82 mm à 9 ans), avec un rein atrophique dans 1 cas. Le paren-
chyme rénal s'épaississait parallèlement à cette croissance (en
moyenne de 4 mm en post-opératoire immédiat, 12 mm à 9 ans), et
apparaissait vascularisé, normo-échogène, sans kyste et bien diffé-
rentié dans 4 cas. Au terme du suivi, la dilatation résiduelle du bas-
sinet ne persistait que dans 3 cas et restait modérée (10 et 20 mm)
(Figure 1c).

Du point de vue fonctionnel, la scintigraphie à 1 an confirmait l'ab-
sence d'obstacle résiduel avec une cinétique d'élimination normale
dans tous les cas (50% du traceur éliminé spontanément à 7 minu-
tes en moyenne). La fonction rénale relative moyenne à 9 ans était
de 32.4% (de 10 à 42%) (Figure 1d). Aucun enfant ne présentait
d'hypertension artérielle, de protéinurie ou d'élévation de la créati-
nine plasmatique. 

DISCUSSION

L'hydronéphrose géante du nouveau-né est une entité rare essentiel-
lement rencontrée dans le cadre de sténoses de la jonction pyélo-
uretérale. L'importance de la dilatation concerne non seulement le
bassinet mais également le système collecteur intra-rénal, transfor-
mant le rein en une cavité pseudokystique bordée par une fine lame
de parenchyme. Le retentissement fonctionnel d'une telle hydroné-
phrose débute dés la période fœtale et fait intervenir des mécanis-
mes ischémiques, apoptotiques, une atrophie tubulaire et gloméru-
laire, et une fibrose progressive [4-6]. Ainsi, le traitement de ces
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Figure 1. Aspects échographiques et scintigraphiques (Mag 3) pré-
opératoires (1a, 1b) et post-opératoires tardifs (1c,1d) d'une hydroné-
phrose géante néonatale. Sur la scintigraphie préopératoire, le paren-
chyme rénale n'est pas clairement identifiable du côté atteint (1b).
Sur l'échographie post-opératoire (1c) la dilatation pyélique résiduel-
le est minime, et l'aspect du parenchyme rénal satisfaisant.

Figure 2. Pyéloplastie et néphroplicature hilaire. (2a) Résection pyé-
lique. En cas d'hydronéphrose géante, l'angle entre l'axe des calices
inférieurs et l'axe urétéral est peu favorable à une vidange par gravi-
té. (2b) Les pôles supérieur et inférieur du rein sont ramenés à proxi-
mité de la jonction pyélo-uretérale afin de favoriser la vidange des
calices, en particulier inférieurs.



dilatations majeures, notamment en cas de pathologie unilatérale
avec un rein opposé normal, a longtemps consisté en une néphrec-
tomie d'un rein jugé peu fonctionnel [7, 8]. La valeur de ces reins
n'est pourtant pas toujours négligeable et une chirurgie conservatri-
ce peut être envisagée [9, 10].

Cette attitude thérapeutique, initialement décrite chez l'adulte et le
grand enfant, pourrait voir ses indications élargies aux nouveau-nés
porteurs d'anomalie congénitale majeure d'écoulement des urines
de diagnostic anténatal. Cette étude rapporte pour la première fois
le bénéfice d'une telle intervention néonatale sur la fonction rénale
à long terme. Le rein hydronéphrotique, bien que de valeur infé-
rieure au rein sain controlatéral, assure en moyenne un tiers de la
fonction rénale globale à 9 ans. Dans 20% des cas seulement (1
patient sur 5), la croissance rénale n'est pas satisfaisante et aboutit
à un rein atrophique quasi non fonctionnel. Cette épargne d'un capi-
tal néphronique significatif est particulièrement profitable en pédia-
trie car elle évite la situation d'un rein unique et limite l'hyperfiltra-
tion compensatrice potentielle chez ces jeunes patients à l'espéran-
ce de vie élevée. Cette attitude nous paraît d'autant plus justifiée
que la morbidité per et post opératoire d'une néphroplicature reste
faible, voire nulle dans notre courte série.

Cependant, les facteurs prédictifs de la fonction rénale future restent
difficiles à établir devant une hydronéphrose géante néonatale [11]. Les
critères morphologiques échographiques (vascularisation, echogénicité
et différentiation du parenchyme, présence de kyste) restent d'interpré-
tation délicate, en particulier dans le cas d'un parenchyme laminé. La
scintigraphie rénale, dont la valeur dépend de la précision de la déli-
mitation d'un parenchyme infracentimétrique s'étalant sur toute la hau-
teur de la dilatation, est de réalisation difficile (Figure 2b). De plus la
valeur de la scintigraphie rénale dans le premier mois de vie reste dis-
cutable [12]. La difficulté d'évaluer le potentiel fonctionnel de ce rein
peut justifier une évaluation scintigraphique à l'âge de 2 mois avec une
correction chirurgicale à ce terme. La mise en place d'une néphrosto-
mie temporaire en cas d'obstruction aigue, avec une analyse des urines
pyéliques est également possible. La résolution spatiale de l'uro-IRM
pourrait ici trouver sa place et permettre une évaluation plus précise de
la fonction de tels reins [13]. Dans notre série, la répartition d'un paren-
chyme rénal même très aminci mais sur une grande surface était dans
la plupart des cas associée à une fonction rénale non négligeable, d'au-
tant que la dysplasie rénale est rare dans ce type de malformation.

D'un point de vue technique, la néphroplicature hilaire semble amé-
liorer le drainage des cavités pyélocalicielles pour ne laisser, dans
notre expérience, aucune dilatation résiduelle significative. En
effet, en cas d'hydronéphrose géante, l'activité péristaltique rési-
duelle du système collecteur est très altérée et ne peut assurer à elle
seule un drainage satisfaisant même une fois l'obstruction levée chi-
rurgicalement [14]. JOHNSTON [15] rapporte, qu'en cas de pyélo-
plastie seule, la dilatation des calices ne s’améliore que dans 58%
des cas. Le risque de complications lithiasiques et infectieuses de
cette stase justifie donc un montage chirurgical additionnel favori-
sant le drainage urinaire par la pesanteur. Cette néphroplicature
hilaire constitue une alternative valable aux anastomoses urétéroca-
licielles et vésicocalicielles. L'anastomose uretéro-calicielle infé-
rieure expose au risque de sténose anastomotique [16-18] (faible
dimension de la lumière urétérale, croissance du parenchyme rénal
péri-anastomotique). L'anastomose vésico-calicielle inférieure 19
ou le lambeau vésical selon BOARI [10] ne sont pas toujours réali-
sables et exposent au risque de reflux massif. D'autres types de
néphroplicature, qui améliorent le drainage des calices inférieurs en
orientant leur axe vers la néo jonction pyélo-uretérale ont également

été décrits [7, 20], mais leur résultat à long terme chez le nouveau-
né n'est pas rapporté. La néphroplicature hilaire, inspirée de celle de
MOLLARD [21] est un moyen simple et efficace d'améliorer le drai-
nage des calices inférieures en réalisant l'anastomose urétérocali-
cielle au point le plus déclive et de conserver un fonction rénale
significative après plusieurs années sans complication lithiasique
ou infectieuse.

CONCLUSION

L'hydronéphrose géante congénitale du nouveau-né par syndrome
de jonction pyélo-urétérale ne justifie pas obligatoirement une
néphrectomie première même en cas de rein controlatéral sain. Mal-
gré l'aspect péjoratif des données échographiques et scintigra-
phiques initiales toujours difficiles à interpréter, la néphroplicature
précoce améliore le drainage des cavités pyélocalicielles, en dimi-
nue la dilatation résiduelle et permet la sauvegarde d'un capital
néphronique significatif chez la plupart de ces enfants, qui assure
en moyenne un tiers de la fonction rénale à 9 ans.

Ce travail a été présenté en communication orale au Congrès de la
Société Française de Pédiatrie - Société Française de Chirurgie
Pédiatrique Section Urologie, Lyon, juin 2006.
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SUMMARY

Congenital giant hydronephrosis: long-term results of primary neo-
natal nephroplication.

Objective: Congenital giant hydronephrosis due to ureteropelvic junc-
tion obstruction is exceptional and treatment often requires nephrecto-
my of a poorly functioning kidney. However, a more conservative

approach by nephroplication is also possible. The objective of this study

was to evaluate the long-term functional outcome of these kidneys trea-

ted by nephroplication during the neonatal period.

Material and Methods: From 1996 to 1998, 5 neonates with congeni-

tal giant hydronephrosis were managed in our department (3 antenatal

diagnoses). The mean anteroposterior pelvic dilatation was 145 mm

(range: 110-180 mm). All infants were treated by pyeloplasty with

nephroplication, regardless of the preoperative ultrasound and scinti-

graphic appearance of the renal parenchyma.

Results: The mean follow-up was 9 years (range: 8-10 years). A marked

initial reduction of global kidney volume was constantly observed

(more than 50% of the initial volume). The mean relative renal function

was 32.4% (range: 10-42%) without any residual obstruction. Renal

growth was satisfactory in 4 cases (40 mm at 1 year, 72 mm at 6 years)

with an atrophic kidney in 1 case. No child developed hypertension or

elevated serum creatinine.

Conclusion: Congenital giant hydronephrosis does not systematically

justify primary nephrectomy even in the presence of a healthy contrala-

teral kidney. Despite the pejorative initial ultrasound and scintigraphic

appearance, which is always difficult to interpret, early nephroplication

improves drainage of pyelocaliceal cavities, decreases the residual dila-

tation and allows significant nephron sparing in most of these children.

Key-Words: Hydronephrosis, ureteral obstruction, neonate, surgery;

pyelo-ureteral junction.
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