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RESUME :

L’épispadias isolé chez la femme est une malformation trés
rare et souvent non diagnostiquée dans les formes mineu-
res. Nous présentons dans cette observation, le premier
cas décrit d’épispadias chez une fille au Burundi dans ses
aspects diagnostique et thérapeutiques. La découverte et
la prise en charge ont été faites lors d’'une mission de trai-
tement de fistules urogénitales obstétricales. Les résultats
immédiats du traitement chirurgical ont été jugés globale-
ment satisfaisants sans complication notée.
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SUMMARY:

The isolated female pispadias is a very rare malformation
and often undiagnosed in minor forms. We present in this
observation, the first described case of epispadias in a
girl in Burundi in its diagnostic and therapeutic aspects.
The discovery and management were made during a mis-
sion to treat obstetric urogenital fistulas. the immediate
results of surgical treatment were found to be generally
satisfactory with no noted complication.
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INTRODUCTION

L’épispadias isolé chez la femme est une malforma-
tion trés rare et souvent non diagnostiquée dans les
formes mineures. Le premier cas en a été décrit par
Alphonse Morpain en 1855 (1). Son incidence est de
1/500000 naissances (2). Cette anomalie urétrale
souvent décrite comme une expression a minima de
I'exstrophie vésicale (3-5) survient en général com-
me cette derniére dans un contexte polymalformatif.
Les malformations presque constamment associées
sont la disjonction pubienne (entrainant un mont de
Venus plat avec une peau glabre) et la bifidité clitori-
dienne. Ailleurs, on peut décrire une hypoplasie des
petites lévres et un urétre spatulé (5). Un reflux vé-
sico-urétral primitif a été décrit dans certains cas (3).
Plusieurs classifications ont été proposées. Selon
Muecke et Marshall (1968), on distingue trois types

(1):

- Type 1 : épispadias vestibulaire. C’est la forme par-
tielle, seule la partie distale de l'urétre antérieure
est absente. Le clitoris n’est pas toujours bifide.
L'incontinence urinaire est en général absente et si
elle existe elle est seulement d’effort.

- Type 2 : épispadias sous-symphysaire. C’est la for-
me compléte, I'urétre antérieur semble absent avec
un orifice béant. Les Iévres sont ouvertes en avant
avec un clitoris bifide. La patiente est totalement
incontinente.

- Type 3 : épispadias retrosymphysaire. C’est la for-
me sévere. C'est une variante d’exstrophie avec
prolapsus de la vessie a travers la fente urétrale.

Dans le type 1, la malformation est souvent sous dia-
gnostiquée en raison de I'absence ou de la légéreté
des troubles urinaires ainsi que des malformations
génitales tandis que dans les deux autres formes,
'incontinence urinaire permanente et les difformités
génitales conduisent en général a un diagnostic dés
les premiers mois de vie.

Nous rapportons dans ce travail, le premier cas dé-
crit d’épispadias chez une fille au Burundi dans ses
aspects diagnostiques et thérapeutiques. La décou-
verte et la prise en charge ont été faites lors d’une
mission de traitement de fistules urogénitales obsté-
tricales.

OBSERVATION

Une fille de 5 ans a été recue en consultation lors
d’'une campagne de dépistage de fistule urogénitale
a Gitega (Burundi, Afrique de I'Est). Le principal motif
était une incontinence urinaire permanente évoluant
depuis la naissance. Aucune notion de traumatisme
n’était a noter. Elle est le dernier enfant d’'une fratrie
de 10 comprenant 2 gargons et 8 filles. On ne note
pas de cas de trouble similaire dans la fratrie mais
l'ainée directe de la patiente (le 9éme enfant) a pré-
senté a la naissance une imperforation anale. Aucu-
ne notion de consanguinité n’était retrouvée chez les
parents.

L’examen clinique a retrouvé une fuite d’urines in-
controlée exclusivement a travers le méat urétral.
Par ailleurs, une disjonction pubienne a été notée.
La vulve présentait une malformation avec absence
de commissure labiale antérieure. Le corps du clitoris
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présentait une séparation en deux branches distinc-
tes de part et d’autre de la ligne médiane. (Photo 1)

Photo 1 : Clitoris bifide, absence de commissure la-
biale antérieure avec fuite d’urines par le méat épis-
pade.

La tomodensitométrie réalisée a confirmé I'absence
de symphyse pubienne avec un diastasis estimé a 3
cm, un syndrome de jonction pyélourétéral droit mi-
neur et un double systéme pyélique gauche (figure
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Photo 2 : Image tomodensitométrique montrant le
diastasis pubien, 'anomalie de la jonction pyélouré-
térale droite et le double systéme pyélique gauche.

Le diagnostic d’'un épispadias féminin de type 2 se-
lon la classification décrite par Muecke et Marshall
a été retenu. Le consentement éclairé des parents
pour la réalisation d’une chirurgie de rapprochement
symphysaire a été obtenu.

Lintervention a été réalisée sous anesthésie géné-
rale. L'abord a consisté en une incision transversale
de 4 cm en regard des os pubiens qui ont été expo-
sés. Une pince de Davier ténue par un aide a servi a
maintenir les deux os rapprochés pendant que nous
réalisons 6 points de Proléne 2 passant dans les car-
tilages. La plastie du mont de Vénus n’a pas été réa-
lisée pendant ce temps opératoire (Photos 3).

La patiente a été maintenue en alitement pendant
3 semaines. Les suites opératoires ont été simples.
L’ablation de la sonde a été réalisée a J-1 postopé-
ratoire. La continence était compléte (de jour et de
nuit) avec des mictions réguliéres et satisfaisantes.

La bifidité clitoridienne ainsi que I'absence de com-
missure labiale antérieure n’étaient plus perceptible
spontanément sauf avec un écartement des

Lévres (Photo 3).

a b

Photo 3 : Aspect de la vulve en fin d’intervention. a :
sans écartement des grandes lévres. b: avec écarte-
ment des grandes lévres.

DISCUSSION

L’épispadias isolé est une malformation trés rare sur-
tout chez la fille. Il est plus fréquent chez le gargon
avec un sex ratio qui varierai entre 3/1 et 5/1 (6).
Trés peu de cas ont été décrits chez la fille en Afri-
que. Aucun cas a ce jour n’en a encore été décrit au
Mali et a la limite de nos recherches bibliographiques
nous n’avons pas retrouvé de cas décrit en Afrique
subsaharienne. Cette rareté semble se confirmer
dans I'’étude multicentrique de Reutter et al (7). En
effet cette étude qui a porté sur le complexe exstro-
phie-épispadias dans les deux sexes avec une co-
horte nord-américaine (2001-2005, n=167) et une
cohorte européenne (2003-2008, n=274) a retrouvé
4 africains-américains dans la premiére cohorte et 5
africains (2 algériens et 3 nigérians) dans la secon-
de. Dans la méme étude, les cas d’épispadias isolés
étaientde 21 (13 hommes Vs 8 femmes) dans la série
nord-américaine et de 22 dans la série européenne
(14 hommes Vs 8 femmes). Notre observation repré-
sente le premier cas authentifié au Burundi.

Les facteurs de risque les plus probablement asso-
ciés a cette malformation seraient la race caucasien-
ne, 'ordre avancé dans la fratrie, 'dge avancé des
parents ainsi que la procréation médicalement assis-
tée (8). La supplémentation en acide folique pendant
la grossesse semble étre un facteur de protection (7).
La patiente décrite dans notre observation présente
la particularité d’étre la derniére d’'une fratrie nom-
breuse (10 enfants) et aussi de succéder directement
a une fille née avec une malformation anorectale.
Cliniguement, I'incontinence urinaire et les malforma-
tions caractéristiques des organes génitaux externes
(absence de commissure labiale antérieure, bifidité
clitoridienne) associées a une disjonction pubienne
(absence de mont de Vénus) sont en général les si-
gnes révélateurs pouvant conduire facilement a un
diagnostic précoce. Ces signes peuvent étre absents
dans les formes mineures avec a la limite une incon-

Uro’Andro - Volume 2 N° 2 janvier 2020



tinence d’effort (1,8) conduisant a des cas diagnosti-
qués tardivement ou simplement non diagnostiqués.
Un reflux vésicourétéral primitif est assez souvent
décrit comme associé au syndrome polymalforma-
tif en raison d’un trajet court de l'uretére intramural
qui s'implante latéralement. Ce phénoméne serait
présent dans 30 a 75 % des cas d’épispadias isolés
(4,8). Il N’a pas été observé dans le cas de notre pa-
tiente.

Un diastasis pubien important est constant dans le
complexe exstrophie-épispadias. Les recherches
anatomiques de cette zone sont restées trés long-
temps superficielles jusqu’a ces deux derniéres dé-
cennies malgré son importance dans la physiopa-
thologie des troubles de la statique pelvienne. Il est
finalement établi que le diastasis pubien physiologi-
que est inférieur a 10 mm indépendamment de I'age
et le sexe (9,10). Chez notre patiente, ce diastasis a
été évalué comme trois fois supérieure a cette norme
(3 cm).

Les techniques chirurgicales dans la réparation de
I'épispadias isolé chez la femme sont multiples et
variées. Le traitement & un but autant fonctionnel
(continence, reflux vésicorénal éventuel) qu’esthéti-
que (reconstitution de I'anatomie de la vulve et du
mont du pubis) (2—4,11). La correction du diastasis
symphysaire, a I'origine de la modification des arcs
tendineux du fascia pelvien et des releveurs de I'anus
(12) est une étape importante dans l'atteinte de ces
objectifs. Elle permet d’une part de rétablir la stati-
que pelvienne dont les troubles expliquent en partie
l'incontinence urinaire et d’autre part d’'améliorer I'as-
pect de la vulve en minimisant I'absence de commis-
sure labiale antérieure et la perception de la bifidité
du clitoris. Cette correction seule a permis d’obtenir
une continence parfaite (de nuit comme de jour) chez
notre patiente et d’'améliorer nettement I'esthétique
vulvaire.

Les résultats immédiats aprés chirurgie de I'épispa-
dias chez la fille sont globalement satisfaisant. La
continence de jour est retrouvée dans 75 a 87 %
des cas selon les techniques et les équipes (2,3,13).
Quand la vessie est de bonne compliance et capacité,
une urétro-cervicoplastie périnéale pourra suffire en
général. A l'inverse, une double approche périnéale
et pelvienne selon Kelly avec une mobilisation totale
des tissus mous peut s’avérer nécessaire a I'obten-
tion d’'un bon résultat fonctionnel (14).

Par contre, la littérature est peu fournie sur les résul-
tats a long terme du traitement. Ceux-ci sont globa-
lement acceptables en termes d’'impact de l'inconti-
nence sur la qualité de vie, la sexualité et la qualité
de vie globale (15,16).

CONCLUSION

L'épispadias chez la fille est une malformation rare
mais aussi certainement sous diagnostiquée dans

notre contexte comme ailleurs. Le rapprochement
symphysaire en dehors de toute plastie du col vé-
sical et de l'urétre peut permettre de retrouver une
continence compléte et une améliorer I'esthétique
vulvaire dans certains cas.
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