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HYPOSPADIAS ET IMAGERIE

M. PEYCELON, G. AUDRY
Service de Chirurgie Pédiatrique Viscérale et Néonatale

Hépital Trousseau

L'hypospadias est une malformation de
I'appareil uro-génital du gargcon associant une
position ectopique du méat urétral sur la face
ventrale du pénis, une hypoplasie du prépuce
antérieur (Figure 2)' et une courbure de verge
plus ou moins marquée, correspondant ainsi
une anomalie de « I'arc ventral de la verge »°

(Figure 1).

Figure 1. Verge hypospade.

Figure 2. Anatomie chirurgicale de I'hypospadias. (1 : prépuce en tablier de sapeur, 2 : jonction
cutanéo-mugqueuse, 3 : division du corps spongieux, 4 : gouttiere urétrale, 5 : abouchement ectopique
du méat, 6 : urétre hypoplasique, 7 : urétre normal).
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L’incidence varie de 0,4 a 8,2 pour 1000 garcons vivants, soit un cas pour 125 a
300 naissances, et a doublé au cours des dix derniéres années®. Le taux atteint 1/80
en cas d’antécédent familial. L’hypospadias est d’origine multifactorielle mais la
plupart sont étiquetés idiopathiques, dans environ 80% des cas. Toutefois,
’hypospadias semble résulter d’'un déficit de production des androgenes et d’'une
stimulation androgénique prématurément bloquée®. Par ailleurs, les facteurs
environnementaux sont souvent cités, comme le role des pesticides riches en
estrogénes®. Enfin, l'insuffisance placentaire (4ge maternel, petit poids de naissance)
est également mise en cause®. L’hypospadias apparait donc, de prime abord,
comme un défaut d’action des androgénes mais son étiopathogénie exacte reste
encore indéterminée, incluant des facteurs vasculaires, endocriniens,
environnementaux et génétiques’, en particulier les génes du déterminisme sexuel

(SRY, WT1, SOX9)®°.
. glandular

Sur le plan anatomique, trois grands groupes
coronal o .
sont décrits (Figure 3) :

- les hypospadias antérieurs, c’est-a-dire

' nenile glandaires, balaniques ou rétro-balaniques,
qui sont les plus fréquents (70%).

- les hypospadias moyens, pour lesquels le

méat est situé sur le corps du pénis, qui

scrotal s’accompagnent régulierement d’'un coude

< de verge.

) - les hypospadias postérieurs (20%), avec un
perinzeal i , . ) ) i
méat s’ouvrant a la jonction péno-scrotale,

au niveau du scrotum, voire au périnée, et alors associés a un scrotum bifide.

Figure 3. Anatomie simplifiée’".

I'hypoplasie ventrale du prépuce, «en tablier de sapeur», est pratiqguement
constante. Le prépuce n’est normal qu'en cas de « mégaméat », avec son aspect de
gland tronqué, qui est une anomalie beaucoup plus rare et embryologiquement distincte

de I'’hypospadias.
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le coude de verge ou chordee est d’autant plus fréquent et sévere que le méat
hypospade est situé plus en arriére. Il est d0 essentiellement a du tissu fibreux situé en
aval du méat urétral, correspondant a l'atrésie distale du corps spongieux qui entoure

normalement l'urétre.

On rencontre parfois d’autres Iésions :

- la sténose du méat urétral est en fait rare. Elle est souple, ne justifiant
gu’exceptionnellement une méatotomie dans les premiéres semaines de vie.

- l'uretre en amont du méat est souvent de qualité médiocre, parfois réduit a une
membrane pellucide, impropre a toute chirurgie.

- la transposition scrotale, définie par la présence de peau scrotale au-dessus et sur
les cbétés de la racine de la verge, se rencontre dans les formes postérieures

d’hypospadias'?.

Les hypospadias antérieurs représentent la trés grande majorité des cas et tout
bilan complémentaire est inutile, y compris radiologique. Les hypospadias n’ont pas
de conséquence sur le haut appareil urinaire. En revanche, ils entrainent un jet
urinaire plus ou moins déclive et peuvent, par la courbure associée, géner lors des
rapports sexuels. Surtout, méme dans les formes minimes, le retentissement
psychologique potentiel conduit a en effectuer la correction chirurgicale. Toute
circoncision rituelle doit étre proscrite, car le prépuce pourra étre nécessaire lors de
Pintervention chirurgicale.

Dans le cas des hypospadias postérieurs, ou des hypospadias d’origine
génétique, d’autres malformations sont fréquemment associées (cryptorchidies,
hernie inguinale, anomalies du développement sexuel, utricule prostatique)’> ',
Ainsi, les hypospadias postérieurs entrent dans la classification des Anomalies de la
Différenciation Sexuelle (ADS) comme la dysgénésie gonadique XY, 'anomalie du
récepteur aux androgénes ou le déficit en 5a-réductase’®. Une ADS vraie doit étre
recherchée systématiquement dés la naissance devant un hypospadias trés
postérieur, scrotal ou périnéal, mais également en présence de tout hypospadias
associé a une ectopie testiculaire, un micropénis ou toute autre anomalie (squelette,
rein, cceur). L’enquéte, entreprise par I'équipe composée d’un pédiatre, d’un

chirurgien et d’un endocrinologue, doit étre effectué dans la période néonatale :
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caryotype, tests hormonaux, échographie abdomino-pelvienne et éventuels tests

génétiques ciblés.

La chirurgie de reconstruction en un temps est maintenant la régle' dans la
plupart des cas. Son but est triple : correction du coude de verge, urétroplastie et
reconstruction de la face ventrale de la verge. Elle nécessite indiscutablement une
pratique trés réguliere de ces techniques'’, pour diminuer le taux de complications
(sténose et fistule, dont le taux varie selon le type d’hypospadias et la technique
utilisée, allant de 10% pour une urétroplastie selon Duplay a 61% pour la technique
de Koyanagi)18‘2°. L’age d’intervention est relativement précoce, entre 12 et 18 mois,
afin d’opérer des enfants ayant encore des mictions « réflexes » et d’éviter 'anxiété
préopératoire du grand enfant. L’hospitalisation ambulatoire est de plus en plus
utilisée pour la chirurgie des hypospadias antérieurs. A la condition que le milieu
familial s’y préte, I'enfant peut rentrer chez lui le soir de lintervention, méme
lorsqu’'une sonde urinaire est nécessaire, grace a un systéme de sonde placée
« entre deux couches », sans poche de recueil®’. Outre le bénéfice économique, le
confort de I'enfant et la diminution du risque nosocomial plaident incontestablement
pour ce mode d’hospitalisation. Pour les hypospadias sévéres, la chirurgie est

précédée d’une stimulation androgénique préopératoire.

Etiologies

L’hypospadias apparait, de prime abord, comme un défaut d’action des androgenes
mais son étiopathogénie exacte reste encore indéterminée. Comme l'incidence des
malformations des organes génitaux externes du garcon est en augmentation, de
nombreuses études ont tenté de trouver des facteurs de risque. Les plus
fréquemment®®® mis en cause et statistiquement significatifs sont d’ordre :

- vasculaire (petit poids a la naissance, prématurité, prééclampsie et insuffisance

placentaire, gémellité)
- endocrinien, en particulier les perturbateurs endocriniens® via la dérégulation du

métabolisme lipidique, glucidique et hormonale®?’

, en particulier par les traitements
médicamenteux pris avant (FIV) et pendant la grossesse comme le clomifene, la
FSH, la progestérone, le diethylstilbestrol®® (DES) et les AINS®

- environnemental®®®' (tabagisme, alcoolisme, présence de pesticides dans les eaux®?,

vie non urbaine)
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- génétique, comme le montrent les antécédents familiaux.

Imagerie et Hypospadias

De longue date, les examens d’imagerie pour les patients présentant un
hypospadias sont ceux nécessaires a la réalisation d’'une anesthésie et d’'une
chirurgie dans les conditions optimales de sécurité®®. En fait, aucun d’ eux n’est
systématique, leur prescription dépendant de la forme de I' hypospadias , et d’

éventuels signes cliniques faisant suspecter des anomalies associées .

Place de l'imagerie de l'appareil uro-génital

Echographie de I'arbre urinaire. L’échographie de l'arbre urinaire ne nous parait

pas nécessaire dans les hypospadias antérieurs mais doit étre réservé en pratique
aux formes postérieures ou aux enfants présentant un syndrome associé, pour
rechercher d’ une part un reliquat mullerien, et d’ autre part des malformations
congénitales de Iarbre urinaire (en nombre ou en structure). Gupta et coll.®* ont
retrouvé 18.5% d’anomalies en échographie sur 65 hypospadias (14 antérieur, 46
moyen et 5 postérieur) a type d’hydronéphrose, de rein dysplasique, de rein unique

|.35

ou de kyste de I'épididyme. Stoll et coll.”™ reportaient 37% de malformations de

'appareil urinaire chez 176 enfants. Les études sont contradictoires sur la capacité

de I’échographie & analyser I'utricule prostatique (0 versus 75%)*%¢.

Cystographie. Trées peu détudes ont été publiées sur la place de

l'uréthrocystographie dans la prise en charge des hypospadias.

En préopératoire, I'uréthrocystographie n’a aucune place en présence d’un
hypospadias antérieur. En revanche, elle apparait justifie, d'une part, dans les
hypospadias postérieurs a la recherche d’un reliquat mullerien et, d’autre part, en cas
d’antécédents de pyélonéphrite aigué ou d’anomalie de I'appareil urinaire décelée
sur une échographie préalable. Dans notre série qui incluait 20 formes postérieures,
trois anomalies ont été retrouvées : un reflux vésico-urétéral, un reliquat mullerien et

un diverticule. Milla et coll.*” ont évalué la place de la cystographie préopératoire —
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et son inutilité - chez des enfants porteurs d’hypospadias sévere pour connaitre la
présence ou non d’un utricule prostatique®. Gupta et coll.>* ont réalisé cing
cystographies rétrogrades et ont retrouvé trois reflux de grade modéré en
préopératoire, non traités.

En postopératoire, une cystographie doit étre demandée si des troubles cliniques,
a type de dysurie clinique ou d’infection urinaire fébrile, font craindre une sténose de
'uréthroplastie. En présence d’ une infection urinaire fébrile, la CGR retrouve alors

dans 9.4 a 19%3%% des cas un reflux vésico-urétéral.

Echographie testiculaire. L’échographie testiculaire est recommandée en présence

d’'un enfant avec un hypospadias et une anomalie soit testiculaire (ectopie) soit

pénienne (micropénis). Tasian et coll.*’

annoncent un chiffre de 30% de risque de
présenter une ADS en présence de I'association hypospadias et cryptorchidie. Ce
risque est multiplié par trois en cas d’hypospadias postérieur*?. L’échographie est un
examen débattu dans la recherche des testicules non palpés avec une sensibilité de
45% et une spécificité de 78%. L'imagerie par résonnance magnétique (IRM) semble
avoir une plus grande sensibilité et spécificité mais c’est un examen plus onéreux et
qui nécessite parfois une sédation. En fait, une approche chirurgicale par

ccelioscopie est le plus souvent nécessaire.

Recherche d’anomalies associées.

Les enfants porteurs d’un hypospadias ont plus de risque de présenter des

anomalies de I'arbre urinaire, souvent diagnostiquées en période anténatale®>°,

Friedman et coll.*®

ont retrouvé une anomalie associée dans 72.3% des 163 patients
étudiés avec une verge hypospade : une incidence plus importante d’anomalies
osseuses des mains (syndactylie et clinodactylie), de dysmorphie cranio-faciale ou
d’anomalies congénitales du systeme uro-génital (22.5%) a type de malrotation
rénale, de rein ectopique ou dysplasique, d’hydronéphrose, de duplication pyélo-
urétérale, et de reflux. lls concluaient en la nécessité d’effectuer une échographie
rénale et une cystographie aux patients porteurs d’un hypospadias, quelle que soit
sa forme. En fait , la plupart de ces anomalies urinaires étant non pathogénes , ces

examens ne nous semblent pas justifiés dans les hypospadias antérieurs.
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Anomalie de la Différenciation Sexuelle et imagerie.

Les hypospadias postérieurs sont maintenant classés parmi les ADS. Les examens
d’imagerie (échographie et cystographie rétrograde a la recherche d’un reliquat
mullerien) et I'endoscopie sont programmés dans les semaines qui suivent la
naissance. Les questions soulevées par l'investigation d’un enfant porteur d’'une ADS
sont nombreuses et les réponses sont trouvées par un examen clinique rigoureux ;
des tests sanguins, génétiques et endocriniens, bien codifiés , et I'étude des organes
génitaux internes en imagerie, que ce soit par échographie, IRM, endoscopie ou
coelioscopie®™™’.

- Non invasive, non irradiante, rapide et peu couteuse, I'échographie urinaire et
pelvienne est le premier examen a réaliser. Elle recherche la présence de testicules
intra-abdominaux ou dans la région inguinale, de structures malleriennes, facilement
visibles en période néonatale sous linfluence des hormones maternelles. Par
exemple, la présence de dérivés milleriens peut aider a différencier dysgénésie
gonadique pure et insensibilité aux androgénes. Elle s’attache également a étudier le
parenchyme rénal et surrénalien.

- Bien que plus chére et nécessitant parfois une sédation, I'lRM va plus loin dans
I'analyse anatomique®® en analysant de facon plus détaillée I'utérus, le vagin, le
pénis, les testicules et les ovaires. L’analyse des gonades est plus sensible : elles
ont une intensité moyenne en séquence T1 et une intensité forte en T2 avec une
couronne intermédiaire.

- La génitographie est utile pour différencier une configuration uréthrale masculine
ou féminine et pour étudier la présence d’un sinus urogénital et ses rapports avec
l'uréthre ; la morphologie du vagin, ses dimensions et ses rapports avec l'uréthre ; la
présence d’'un col utérin ; la présence d’une fistule avec le vagin ou le rectum. C’est
indispensable dans l'optique de la reconstruction chirurgicale. En cas de testicules

non palpés, une exploration ccelioscopique est nécessaire.

Diagnostic anténatal.

Les anomalies congénitales de [I'appareil uro-génital sont fréquemment
diagnostiquées lors des échographies obstétricales. Bien que I'hypospadias soit la

malformation de I'appareil génital la plus fréquente, il est souvent non détecté en



32

prénatal*’. Les cas rapportés dans la littérature concernent des formes séveres*®°.

L’erreur peut exister a I'’échographie du deuxiéme semestre entre hypospadias et
une fusion décalée physiologiquement des bourrelets labioscrotaux. L’échographie
en trois dimensions semble mieux définir 'aspect réel de I'appareil génital avec le
fameux signe de la « tulipe » pénienne avec ses deux lignes échogénes a son
extrémité. De plus, le pénis est souvent le siege d’ une courbure ventrale et le jet
urinaire est évasé au lieu d’étre linéaire. Ainsi, I'échographie obstétricale doit
comporter une description détaillée des organes génitaux externes, préalable a la
détermination du sexe (juste dans 90% des cas®). En effet, une anomalie
échographique anténatale nécessite parfois une enquéte anténatale, permet d’
organiser une consultation anténatale spécialisée , avec endocrinologue et
chirurgien, et d’anticiper la prise en charge néonatale. Le diagnostic différentiel de
I’hypospadias postérieur est le plus souvent I’hyperplasie congénitale des surrénales.
Pour ce dernier cas, I'’échographie retrouve alors chez un foetus féminin virilisé une
clitoridomégalie qui peut mimer un pénis®®. D’autres anomalies sont parfois
retrouvées (cardiaques, fente labio-palatine, anomalies du tube neural,
malformations anorectales)®. Nemec et coll.>* se sont intéressés a I'lRM dans la
visualisation des anomalies de la verge sur cing foetus entre 25 et 31 semaines de
gestation. L’hypospadias postérieur a été bien analysé, que ce soit pour la longueur
du pénis, sa courbure ou pour la localisation du méat au niveau scrotal. Deux
cryptorchidies ont été également décrites. Le signe de la tulipe était présent
particulierement en séquence T2. D’autres anomalies (urogénitale, cérébrale,

craniofaciale, cardiaque et musculo-squelettique) étaient présentes a chaque fois.

En conclusion, dans les hypospadias antérieurs, l'imagerie uro-génitale n’
apparait pas justifiée; encore faut-il qu’un examen clinique minutieux ait éliminé une
forme syndromique. En revanche, I'échographie et 'uréthrocystographie rétrograde
font intégralement partie du bilan des hypospadias séveéres, et plus largement des

anomalies de la différenciation sexuelle.
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