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Résumé 
 

Le spina bifida (ou dysraphisme spinal) est une pathologie neurologique qui représente 
la première cause de handicap urologique congénital. Il comprend un spectre hétérogène de 
malformations ayant en commun une même origine embryologique par défaut plus ou moins 
important de fermeture du tube neural ; on les distingue classiquement en dysraphismes 
ouverts (myéloméningocèle) et fermés. Ils peuvent avoir des expressions cliniques très 
variables, mais les troubles vésico-sphinctériens sont rarement isolés, noyés au sein des 
troubles moteurs, orthopédiques, sensitifs, digestifs voir cognitifs. Bien qu’il s’agisse d’une 
malformation congénitale, l’état neurologique peut varier au grès des complications 
notamment, au premier rang desquelles la moelle attachée basse, qu’il faudra savoir 
reconnaître quelque soit le point d’appel de la consultation et qui nécessitera un avis 
neurochirurgical. 

Les troubles vésico-sphinctériens associés au spina bifida sont très hétérogènes en 
fonction du type d’atteinte et même au sein d’un même groupe de pathologie. Si la plupart des 
patients ayant un myéloméningocèle vont présenter des troubles urinaires cliniques ou 
urodynamiques, les atteintes sont plus hétérogènes dans les dysraphismes fermés, où toutefois 
les troubles vésico-sphinctériens ne semblent pas corrélés aux autres déficiences notamment 
motrice ou sensitive. Sur le plan clinique, l’ensemble des signes urinaires peuvent être 
présents (rétention, syndrome d’hyperactivité vésicale, incontinence par impériosités ou à 
l’effort) selon le type d’atteinte vésicale et sphinctérienne. L’incontinence urinaire et fécale 
est fréquente notamment chez les patients myéloméningocèles où leurs facteurs de risque sont 
globalement un niveau  lésionnel haut et une hydrocéphalie, un tiers des patients présente une 
incontinence mixte. Le retentissement sur la qualité de vie semble important, d’autant plus 
que les autres déficiences et limitations d’activité sont modérées, mais difficilement 
évaluable, il est mieux authentifié en ce qui concerne l’estime de soi. Malgré sa fréquence et 
son retentissement, le recours médical pour l’incontinence reste très faible (environ un cas sur 
deux), ce pour de multiples raisons tant sociales, démographiques que personnelles.  

Sur les plans urodynamique et physiopathologique, l’hétérogénéité est également de 
mise, puisque l’ensemble des combinaisons entre hypo et hyper activité sphinctérienne ou 
détrusorienne peuvent se rencontrer. La réflexion doit donc se faire cas par cas afin de 
déterminer le type de fonctionnement vésico-sphinctérien du patient et donc le niveau de 
risque pour le haut appareil. Cette évaluation peut se faire dès la naissance, où elle peut être 
biaisée par un choc spinal initial, mais il est démontré que le pattern vésico-sphinctérien peut 
évoluer en fonction de la maturation nerveuse, de la survenue de complications neurologiques 
et de la puberté.  L’association d’une hyperactivité vésicale et d’une hypertonie 
sphinctérienne avec dyssynergie est la plus fréquente et la plus délétère pour le haut appareil, 
l’insuffisance sphinctérienne a un retentissement majoritairement fonctionnel par 
l’incontinence à l’effort qu’elle engendre. La capacité vésicale des patients est le plus souvent 
diminuée soit par l’hyperactivité détrusorienne, soit par l’insuffisance sphinctérienne, les 
altérations structurelles de la vessie (infiltration collagène notamment) rendant la situation 
plus difficilement réversible. 

Les troubles vésico-sphinctériens ont longtemps été longtemps la cause principale de 
morbi-mortalité après la période néonatale par les complications qu’ils entrainent sur le haut 
appareil urinaire notamment. Le reflux vésico-urétéral, causé par un régime d’hyperpression 
vésicale (notamment quand les pressions vésicales s’élèvent au dessus de 40cm H2O), peut 
être à l’origine d’une hydronéphrose et à terme d’une insuffisance rénale chronique dont le 
risque est huit fois plus élevé que dans la population générale. Les infections urinaires hautes 
à répétition sont d’autre part source de cicatrices rénales participant à la réduction 
néphronique. La pathologie lithiasique est plus fréquente que dans la population générale 



surtout après agrandissement vésical, et les cancers de vessie ne semblent pas plus fréquent 
mais surviennent chez des patients plus jeunes, sont plus invasifs et les carcinomes 
épidermoïdes prédominent. Enfin, la fréquence de l’allergie au latex chez ces patients doit 
faire exclure ce matériau des différentes prises en charge. 

La prise en charge neuro-urologique du patient spina bifida doit avoir pour objectifs la 
prévention des complications sur le haut appareil urinaire en assurant un remplissage de la 
vessie à basse pression et une vidange complète, régulière et à basse pression, et d’autre part 
un objectif fonctionnel en assurant une continence urinaire et fécale, le tout dans l’optique 
d’une meilleure autonomie gage d’intégration sociale et de meilleures qualité de vie et estime 
de soi. Le traitement « étiologique » neurochirurgical a une importance certaine, tant à la 
découverte de la malformation qu’au décours d’une complication, notamment d’une attache 
basse de la moelle épinière. La prise en charge médicale est désormais le plus souvent 
instituée dès la naissance par anticholinergique et sondages intermittents et régulièrement 
adaptée aux données urodynamiques, morphologiques et biologiques.  

Sur le plan médicamenteux, les anticholinergiques ont montré leur efficacité clinique 
et urodynamique (augmentation de la capacité vésicale et réduction des pressions vésicales) 
chez l’enfant comme chez l’adulte, en utilisant si nécessaire de fortes doses. La 
desmopressine peut apporter une aide en présence d’une énurésie nocturne, les alpha-
bloquants sont utilisés empiriquement dans cette population. Les injections 
intradétrusoriennes de toxine botulique A représentent une avancée par leur résultats cliniques 
et urodynamiques probants et en permettant de surseoir ou de décaler une prise en charge non 
conservatrice. 

Le sondage urinaire intermittent est le mode mictionnel à privilégier. Il nécessite un 
apprentissage et la prise en compte des autres déficiences de la maladie, au mieux de manière 
pluridisciplinaire dans les cas complexes. Concernant les techniques de stimulation nerveuse 
périphérique, la littérature est peu prolixe mais la neuromodulation sacrée semble 
prometteuse. 

Les traitements chirurgicaux viennent en derniers recours après échec des mesures 
conservatrices. L’agrandissement vésical, le plus souvent par entérocystoplastie, est un 
traitement efficace et durable de l’hyperactivité vésicale avec hypocompliance, au prix de 
complications le plus souvent modérées. Cela nécessite pour le patient de pouvoir réaliser des 
autosondages intermittents, si besoin par le biais d’une cystostomie continente soit en utilisant 
l’appendice ou un segment d’iléon. Les autres techniques d’agrandissement par utilisation 
d’un patch gastrique ou colique et par détrusorectomie sont moins usitées. Les techniques de 
chirurgie de l’insuffisance sphinctérienne sont nombreuses et dépendent surtout des habitudes 
locales. Une des pistes pour l’avenir est représentée par les traitements neurochirurgicaux 
visant à recréer un arc réflexe. 

Les patients spina bifida nécessitent pour tous les aspects précédents une surveillance 
régulière clinique, morphologique, urodynamique et biologique. Ce suivi est généralement 
bien codifié durant l’enfance mais paraît plus difficile à l’âge adulte. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



Introduction 
 

Le spina bifida est une pathologie neurologique congénitale dont la fréquence est 
évaluée à 1/1000 naissances (Bomalaski,  1995), dont environ la moitié est représentée par 
des myéloméningocèles (Mitchell, 2004), et qui touche autant les filles que les garçons. Cette 
incidence est en diminution dans les pays développés du fait premièrement de l’efficacité de 
la prévention par acide folique (Netto, 2009) et grâce à l’accès à l’imagerie anténatale et au 
droit à d’interruption médicale de grossesse, mais le spina bifida reste la première cause de 
handicap urologique congénital (Mitchell, 2004).  Les progrès de la prise en charge, 
notamment des complications vésico-sphinctériennes, ont permis d’amener les patients à une 
espérance de vie quasi normale alors qu’avant 1960, seuls 10% atteignaient l’âge adulte 
(Bowman, 2001). La diversité des atteintes anatomiques et leur expression variable sur le plan 
vésico-sphinctérien oblige à une surveillance régulière de ces patients, dès leur naissance et 
durant toute leur vie. A ce titre, l’urodynamique joue un rôle primordial en permettant de 
définir précisément le fonctionnement vésico-sphinctérien du patient et en participant à 
l’évaluation du risque pour le haut appareil urinaire. Elle permet également de guider et 
d’évaluer les prises en charge thérapeutiques qu’elles soient médicamenteuses ou 
chirurgicales. L’urodynamique est donc une constante dans le suivi des patients atteints de 
spina bifida mais ne peut se concevoir que dans une approche pluridisciplinaire tant les 
déficiences associées peuvent être nombreuses, dans le but de donner au patient les meilleures 
autonomie, participation et qualité de vie tout en préservant le haut appareil urinaire. 

 
Rappels physiopathologiques et cliniques. 
 

Le spectre du spina bifida regroupe en réalité un ensemble de pathologies ayant en 
commun une anomalie de fermeture du tube neural au stade embryologique. Le terme spina 
bifida est souvent confondu avec le myéloméningocèle, c’est pourquoi on parle également de 
dysraphisme spinal. 
 
Rappels embryologiques 
 

Le système nerveux central, la peau et les arcs postérieurs des vertèbres sont issus d’un 
même tissu embryologique, l’ectoderme primitif, qui donnera le neuroectoderme et 
l’ectoderme de surface. L’élément primordial de la pathogénèse des dysraphismes spinaux est 
un défaut de fermeture de l’extrémité inférieur du tube neural à la fin du 4ème mois de 
grossesse entraînant une adhésion entre le neuroectoderme et l’ectoderme et donc un défaut 
d’ascension de la moelle épinière qui reste attachée basse par un filum terminale épaissi. Dans 
les dysraphismes ouverts, le défaut de fermeture des arcs postérieurs et de la peau se fait au 
5ème mois (Jauffret, 2006). 
 
Différentes formes de dysraphisme spinal. 
 

Le myéloméningocèle (ou spina bifida aperta) constitue la forme la plus fréquente. 
Elle correspond à un défaut total de fermeture avec ouverture à la peau, fuite de LCS et un 
risque infectieux majeur. Les formes les plus fréquentes sont sacrées et lombaires mais il 
existe des formes thoraciques et cervicales.  

Le spectre des dysraphismes fermés (ou spina bifida occulta) est plus vaste ; ils ont en 
commun une moelle attachée basse et un défaut de fusion des lames vertébrales, parfois un 
« marqueur cutané » en regard permet de suspecter leur présence (fossette cutanée, amas de 
poils, naevus, hémangiome…). Leur localisation est quasi-exclusivement sacrée. On y 



retrouve principalement le myélolipome, l’agénésie sacrée, le sinus dermique, la 
diastématomyélie… Deux formes sont frontière, le méningocèle (ou spina bifida cystica) qui 
consiste en une hernie des méninges à travers l’ouverture osseuse sans contenu neurologique, 
et le spina bifida occulta isolé qui se limite à une absence de fusion des lames sans aucune 
anomalie neurologique anatomique, présent chez environ 5 à 10% de la population générale 
(Fidas, 1989). 
 
Expressions cliniques et complications évolutives. 
 

Les dysraphismes spinaux sont sources de nombreuses déficiences qui sont loin de ne 
se limiter qu’aux troubles vésico-sphinctériens et qui sont primordiales à prendre en compte 
dans le cadre d’une prise en charge pluridisciplinaire.  

Les complications sous jacentes à la lésion sont tout d’abord une atteinte motrice 
entraînant des déformations orthopédiques variables selon le niveau, une atteinte sensitive 
avec fréquemment une atteinte plantaire, du siège et périnéale favorisant les lésions liées au 
chaussage et les escarres, les troubles vésico sphinctériens sur lesquels porte ce travail et des 
troubles anorectaux et génito-sexuels. 

Les conséquences sus-jacentes à la lésion sont principalement le fait des 
myéloméningocèles, mais on peut les rencontrer dans les dysraphismes fermés (Jauffret, 
2006). L’hydrocéphalie est ainsi présente chez 100% des myéloméningocèles et nécessite une 
dérivation le plus souvent dès la naissance. Elle peut être source de troubles cognitifs et du 
comportement pouvant gêner la prise en charge et le suivi. Elle est d’origine obstructive, 
favorisée par la malformation d’Arnold Chiari de type 2 qui correspond à une hernie des 
éléments de la fosse postérieure à travers le trou occipital (Netto, 2009).   

Les manifestations associées à une moelle attachée basse constituent (avec la 
syringomyélie) une complication évolutive qu’il ne faut pas négliger. Sa physiopathologie 
repose sur un étirement de la moelle épinière associé parfois à des phénomènes ischémiques. 
Il survient jusqu’à 10 ans autant pour les spina bas que hauts mais  son incidence est ensuite 
plus importante chez ces derniers (Guarnieri, 2008). On peut séparer deux cadres distincts, le 
premier représenté par la refixation de la moelle après fermeture d’un dysraphisme ouvert 
(survenant le plus souvent lors de la croissance, majoritairement à l’adolescence, mais aussi à 
l’âge adulte (Vinchon et Dhellemmes, 2007)) ou un premier traitement de libération 
médullaire d’un dysraphisme fermé, qu’on appelle aussi  syndrome de refixation médullaire 
(SRFM), le second représenté par une moelle attachée basse associée à un spina bifida occulta 
non opéré (Hsieh, 2006). Son diagnostic est clinique et confirmé par l’imagerie, le principal 
point d’appel est rachidien (rachialgies, scoliose), mais il peut se manifester aussi par une 
aggravation motrice et/ou sensitive d’un métamère au moins, par des troubles de la marche, 
des déformations orthopédiques et par l’apparition ou l’aggravation clinique de troubles 
vésico-sphinctériens. 

   
Troubles vésico-sphinctériens associés au spina bifida. 
 
Relation entre le type d’atteinte et la survenue de troubles vésico-sphinctériens. 
 

La plupart des patients atteints de myéloméningocèle vont présenter des troubles 
urinaires (cliniques et/ou urodynamiques) (Guarnieri, 2008), bien qu’ils semblent moins 
fréquents dans les formes thoraciques et cervicales (Perez, 2000). Les données concernant les 
dysraphismes fermés sont moins claires. Johnston (1998), en étudiant une série certes peu 
importante de 32 enfants atteints de spina bifida occulta, a cependant bien montré qu’il n’y a 
pas de corrélation entre le degré de l’atteinte sensitivomotrice et la sévérité des troubles 



vésico-sphinctériens, ce qui impose dans cette population un suivi neuro-urologique aussi 
strict. Samuel (2004) a démontré que la présence d’un spina bifida occulta isolé (absence de 
fusion des lames sans anomalie neurologique) n’était pas à l’origine de troubles 
vésicosphinctériens, tandis que Fidas (1989) retrouvait une fréquence légèrement plus élevée 
de lésion S1 et S2 sans corrélation nette entre le type de trouble urologique et le spina occulta. 
Concernant les moelles attachées basses, dans 6 à 30% des cas les patients rapportent une 
aggravation des troubles vésico-sphinctériens (Dhellemmes et Vinchon, 2007 ; Abrahamsson, 
2007 ; Hudgins, 2004). Sur les études urodynamiques, la plupart des patients présentant un 
SRFM présentent des anomalies (75% pour Palmer (1998), 59% pour Hsieh (2006)) mais peu 
sont symptomatiques, d’où l’intérêt d’une surveillance par bilan urodynamique régulière et 
avant toute intervention de défixation. 
 
Aspects cliniques 
 
 Caractérisation des troubles vésico-sphinctériens 
 Comme nous le verrons ultérieurement, les conséquences vésico-sphinctériennes d’un 
spina bifida sont variables, pouvant causer autant des symptômes de rétention, d’incontinence 
à l’effort et d’hyperactivité vésicale. Malheureusement les études ne répertorient pas 
précisément le plus souvent le type de symptôme mais s’intéressent à leur expression 
commune, l’incontinence urinaire. Dans une étude de 28 patients, Sakakibara (2003) notait 
que l’incontinence était la plainte la plus fréquente devant la dysurie, pollakiurie et l’énurésie. 
 

Incontinence urinaire et retentissement en vie quotidienne 
Il est difficile de se faire une idée précise de la fréquence de l’incontinence chez des 

patients spina bifida car les études ne sont souvent pas comparables en termes de population, 
de type d’atteinte anatomique, de type de vessie et des critères d’évaluation… Elle est ainsi 
estimée entre 46 et 80% pour l’incontinence urinaire, entre 13 et 71% pour l’incontinence 
fécale. Les facteurs prédictifs d’incontinence urinaire sont un spina bifida aperta 
(myéloméningocèle),  un niveau lésionnel haut (supérieur à L5), la présence d’une 
hydrocéphalie (reflet de la gravité des lésions initiales et probablement de troubles 
dysexécutifs). Sur le plan fécal, la gravité des lésions initiales (myéloméningocèle), un niveau 
supérieur à L5 et une hydrocéphalie sont prédictifs d’une incontinence (Verhoef et al, 2005). 
Dans cette étude, 34% des patients présentaient une incontinence mixte. 

Cet auteur s’est ensuite intéressé au ressenti de l’incontinence et à ses déterminants 
dans une étude de prévalence sur questionnaire, sur une population âgée de 16 à 25 ans, 
indépendamment de leur mode de prise en charge.  Le critère retenu était relativement large 
puisqu’il correspondait à la survenue d’au moins une fuite par mois. Les patients incontinents 
percevaient cela comme un problème pour 69% sur le plan urinaire et 77% pour 
l’incontinence fécale. Les facteurs prédictifs d’une perception négative de l’incontinence 
urinaire étaient un spina bifida occulta, l’absence d’hydrocéphalie (probablement car la 
participation sociale est alors plus importante), une lésion haute et la fréquence des fuites. Sur 
le plan fécal, seule la fréquence des fuites était significative.  

L’incontinence urinaire entraîne également une moindre estime de soi dans les 
domaines de la participation sociale et scolaire, plus particulièrement chez les filles, alors 
qu’il n’y a pas de différence significative entre les spina bifida continents et les sujets 
contrôles (Moore et al, 2004). Ces éléments montrent l’importance de la part du handicap 
urinaire dans l’ensemble des sources de handicap des patients spina bifida. Lemelle (2006a) 
n’a toutefois pas mis en évidence de différence de qualité de vie entre patients spina bifida 
incontinents et continents, ni d’amélioration après prise en charge chirurgicale, en utilisant 



l’échelle générique Health Related Quality of life (HRQoL) qui dilue probablement les 
problèmes urinaires au sein de l’ensemble des sources de handicap de ces  patients. 

Plusieurs études ont porté sur l’efficacité des diverses prises en charge sur 
l’incontinence urinaire. On peut d’emblée limiter leur portée devant l’hétérogénéité des 
populations et le nombre important de prise en charges combinées. Malone (1994) retrouvait 
les meilleurs résultats avec les techniques de dérivations non continentes mais pratiquait très 
peu d’examens urodynamiques et de sondage intermittent. Lemelle (2006b) a étudié 
rétrospectivement  sur la période 2003 – 2004 les habitudes de 6 centres français de chirurgie 
pédiatrique dans la prise en charge de 421 patients âgés de 10 ans et plus atteints de 
myéloméningocèle et les résultats en termes de fréquence des fuites urinaires par l’échelle de 
Likert (1 = fuite permanente ; 5 = jamais de fuite). Les patients traités médicalement (avec 
toutefois peu de détails sur cette population et un  probable biais de recrutement) étaient 
significativement plus incontinents que les patients traités chirurgicalement, en distinguant les 
principales techniques chirurgicales utilisées selon qu’on réalise ou non un agrandissement de 
vessie. Il faut toutefois limiter la portée de cette étude puisqu’elle est rétrospective et non 
randomisée, seule une étude prospective contrôlée serait gage d’un niveau de preuve plus 
élevé. 

Ces deux études mettent aussi l’accent sur le faible recours médical de ces patients 
parfois sévèrement incontinents (environ un sur deux). Lemelle apporte fort justement 
quelques explications comme une lassitude chez ces patients souvent multi opérés (neuro-
orthopédie, rachis…) et un accès difficile aux équipes spécialisées. On pourrait y ajouter une 
part importante de tabou comme dans la population de femmes incontinentes à l’effort par 
exemple. 

N’oublions pas enfin les conséquences organiques indirectes de l’incontinence au 
premier rang desquelles l’escarre chez ces patients souvent confinés au fauteuil. 
 
Aspects urodynamiques 
 

Les anomalies vésico-sphinctériennes associées au spina bifida ne peuvent être 
univoques tant entre les différentes formes de dysraphisme qu’au sein même de l’un d’eux. 
C’est pourquoi  l’évaluation du patient est nécessaire pour cerner au mieux son comportement 
vésico-sphinctérien, ce qui permettra d’évaluer au mieux sa prise en charge tant fonctionnelle 
que de prévention des risques sur le haut appareil. Le deuxième élément à prendre en compte 
est de différencier les atteintes urodynamiques « primaires », comme la dyssynergie, 
l’hyperactivité détrusorienne, etc, de leur conséquence à plus ou moins long terme comme le 
défaut de compliance par exemple. 
 Le type d’atteinte dépend principalement du niveau lésionnel et de l’étendue des 
lésions (Van Gool, 2001). L’évaluation urodynamique, quelque soit l’âge auquel elle est 
réalisée, doit permettre de cerner le fonctionnement de la vessie et du sphincter et ainsi 
d’évaluer le risque pour le haut appareil urinaire. On peut ainsi individualiser 4 groupes de 
fonctionnement vésico-sphinctérien en fonction de l’activité ou de l’inactivité de ces deux 
composantes (Van Gool, 1994).  

L’association la plus dangereuse est représentée par une hyperactivité détrusorienne et 
une dyssynergie vésico-sphinctérienne : le débit maximum est abaissé, la cystomanométrie 
montre une vessie à haute pression caractérisée par une capacité cystomanométrique 
diminuée, des contractions désinhibées et une compliance normale ou diminuée. La 
profilométrie urétrale statique montre une hypertonie sphinctérienne et l’EMG la dyssynergie. 
Dans le cas d’une hypoactivité détrusorienne avec hyperactivité sphinctérienne, la débimétrie 
est franchement pathologique et il existe un résidu. La cystomanométrie montre une vessie à 
basse pression avec une capacité cystomanométrique augmentée, une hypoesthésie vésicale, 



l'absence de contractions vésicales et une compliance normale.  La profilométrie urétrale 
statique montre une hypertonie sphinctérienne. Si le sphincter est hypotonique, la 
problématique est plus fonctionnelle qu’organique. Dans le cadre d’une hyperactivité 
détrusorienne avec hypotonie sphinctérienne, la débimétrie est normale sans résidu, la 
cystomanométrie montre une vessie à basse pression caractérisée par une capacité 
cystomanométrique diminuée ou normale, des contractions non inhibées et une compliance 
normale ou diminuée. La profilométrie urétrale statique montre une hypotonie sphinctérienne. 
Enfin, le tableau d’hypotonie détrusorienne et sphinctérienne est dominé par la rétention 
chronique et des fuites par regorgement. La cystomanométrie montre une vessie à basse 
pression caractérisée par une capacité cystomanométrique augmentée, une hypoesthésie 
vésicale, l'absence de contractions vésicales et une compliance normale. La profilométrie 
urétrale statique montre une hypotonie sphinctérienne (Gamé, 2007b). 

A moyen terme, le développement d’une vessie à faible capacité vésicale va entrainer 
une infiltration notamment collagène de sa paroi qui ajoutera une composante « élastique » à 
la restriction de capacité et de compliance (Van Gool, 2001). 

Concernant la capacité vésicale, Palmer (1997) a étudié rétrospectivement les 
enregistrements cystomanométriques de 506 enfants atteints de myéloméningocèle. Elle 
apparaît être inférieure de 20 à 25% à celle d’enfants neurologiquement normaux, d’autant 
plus que les patients présentent une insuffisance sphinctérienne, une hyperactivité 
détrusorienne et une faible sensibilité vésicale. Elle suit tout de même comme chez le sujet 
sain une relation linéaire jusque 9 ans selon la formule 24*âge+62. 

Van Gool (1994) a également bien démontré que l’équilibre vésico-sphinctérien 
pouvait évoluer au cours de la vie, devant avant tout faire éliminer une moelle attachée, une 
hydrocéphalie et une syringomyélie. Mais le développement de la prostate chez l’homme et 
de l’imprégnation oestrogénique vaginale chez la femme permettent un renforcement des 
forces de résistance à l’écoulement tendant à diminuer l’incontinence et donc à augmenter les 
capacités vésicales fonctionnelle et cystomanométrique (Almodhen, 2007).  
 
Complications évolutives 
 
Complications sur le haut appareil urinaire. 
 

Elles sont représentées par le reflux vésico-urétéral pouvant aboutir à 
l’urétérohydronéphrose et par les infections urinaires à répétition, toutes deux pouvant mener 
à l’insuffisance rénale chronique. Si on estime que 5 à 25% des enfants naissant avec un spina 
bifida (toutes formes confondues) présentent une anomalie du haut appareil urinaire, en 
l’absence de traitement 10 à 50% des patients en développeront une (Netto, 1999). 

40 à 65% des patients atteints de myéloméningocèle présentaient dans les années 90 
un reflux vésico-urétéral, principalement lié à l’hyperpression vésicale par dyssynergie 
vésico-sphinctérienne et hypocompliance, sans oublier une faible part de reflux primaire. Son 
traitement doit d’abord être comme nous le verrons celui des anomalies vésicales et 
sphinctériennes (Sutherland, 1994). 

Le risque d’insuffisance rénale est huit fois plus élevé que dans la population générale, 
elle est aujourd’hui la principale cause de mortalité chez les spina bifida (Lawrenson, 2001). 
Les principaux facteurs de risque sont l’hyperactivité détrusorienne et la dyssynergie vésico-
sphinctérienne source de hautes pressions intravésicales et donc d’un reflux vésico-urétéral et 
de pyélonéphrites à répétition à l’origine de cicatrices rénales (Ozel, 2007). McGuire a ainsi 
fixé en 1981 une barrière de pression vésicale de 40cm H2O au-delà de laquelle la survenue 
d’un reflux vésico-urétéral est fréquente. L’hypocompliance vésicale aggrave ces phénomènes 
(Gamé, 2007b). L’insuffisance rénale terminale chez les spina n’est pas en soit une contre-



indication à la greffe mais elle impose auparavant que les conditions qui y ont amenée soient 
corrigées et que le patient soit compliant au suivi et à la prise du traitement 
immunosuppresseur (Guarnieri, 2008). 
 
Infections / Bactériurie 
 

Elles étaient une cause fréquente de mortalité chez les malades ayant une 
myéloméningocèle mais le sont beaucoup moins actuellement. Si une bactériurie s'observe 
chez la moitié des patients (notamment sous autosondages), celle-ci ne se complique de 
pyélonéphrite que chez 37 % des patients présentant un reflux vésico-urétéral et dans 3 % 
seulement en l'absence de reflux (Sakakibara, 2003). Les facteurs de risque d’infection 
associent une vessie de petite capacité peu compliante, un résidu post mictionnel et un reflux 
vésico-urétéral (Seki, 2004).  Les pratiques en termes d’antibioprophylaxie ne sont pas 
consensuelles, certains ne la réservant qu’aux patients ayant présenté des infections 
récurrentes, certains l’introduisant d’emblée aux patients sous autosondages ou non (Zegers, 
2009). Même si l’ECBU est nécessaire pour identifier le germe, le diagnostic d’infection 
urinaire symptomatique reste éminemment clinique, les principaux signes retenus sont la 
fièvre, la douleur d’un flanc, la dysurie et le changement du pattern mictionnel (Elliott, 2005). 
 
Pathologie lithiasique 
 
 Les patients spina bifida sont plus à risque de maladie lithiasique que la population 
générale. Raj (1999) retrouve une incidence de 6,1% de lithiases rénales et 4,9% de lithiases 
vésicales dans une population de 327 enfants et adultes. Le principal facteur de risque pour les 
deux localisations semble être la réalisation d’une entérocystoplastie d’agrandissement 
puisque l’incidence des calculs vésicaux passe alors à 52% (Palmer, 1993) et 16% pour les 
lithiases rénales (Raj, 1999), les facteurs favorisant étant l’importance de l’accumulation de 
mucus, une faible diurèse et un faible nombre de sondage (Khoury, 1997). Les autres facteurs 
de risque de lithiase sont la bactériurie, l’âge et la présence d’un reflux vésico-urétéral (Raj, 
1999). 
 
Cancer de vessie 
 

Le risque de cancer de vessie est connu depuis de nombreuses années dans la 
population neurologique. On a longtemps considéré qu’il survenait avec une incidence plus 
fréquente, mais les études récentes semblent montrer que sa fréquence est la même  que pour 
la population générale (Parra, 2007), bien que l’allongement de l’espérance de vie de ces 
patients les expose davantage. Les facteurs favorisants spécifiques sont représentés par les 
infections urinaires à répétition, le sondage vésical continu et dans une moindre mesure 
intermittent et l’accumulation de lithiases (Parra, 2007).  L’augmentation de vessie a 
longtemps été évoquée comme facteur favorisant, mais la récente série d’Austin (2007) tend à 
prouver le contraire. Selon le même auteur, les cancers de vessie chez les patients spina bifida 
sont diagnostiqués à un âge plus précoce, à un stade plus avancé (notamment car l’hématurie, 
symptôme le plus fréquent, n’est pas rare chez des patients sondés…)  et sont associés à une 
faible survie (médiane de 6 mois). Les différences sont également histologiques puisqu’on 
retrouve une part plus importante de carcinomes épidermoïdes (Austin, 2007) et 
d’adénocarcinomes (Bitar, 2007).  

Aucune stratégie de suivi n’a été validée, cependant le GENULF conseille une 
surveillance annuelle par cystoscopie et cytologie urinaire au bout de 15 années d’évolution 



de la neurovessie, à partir de 10 ans après un agrandissement vésical et après 50 ans si un 
tabagisme est présent (Ruffion, 2007). 

 
Allergie au latex 
 

Il s’agit d’une problématique importante en neuro-urologie comme pour tous les 
soignants devant l’importance des expositions possibles (gants, sondes, pansements…) et la 
gravité potentielle des réactions pouvant mener au choc anaphylactique. Sa prévalence dans la 
population des spina bifida varie de 20 à 40% (Netto, 2009). Elle y est plus fréquente que 
dans la population générale mais aussi dans les populations exposées fréquemment au latex 
comme les blessés médullaires, faisant évoquer une association génétique entre les deux 
pathologies (Szepfalusi, 1999). Le principal facteur de risque semble être le nombre 
d’expositions au latex, notamment dans la période néonatale et la prime enfance (Nieto, 
1996), si bien qu’il est recommandé pour tout patient spina bifida d’éviter tout contact avec le 
latex dès la période néonatale. 
 
Traitements 
 

La majorité de la littérature concerne encore l’enfant, bien que l’espérance de vie des 
patients spina bifida ait nettement cru depuis les années 60. Les objectifs de la prise en charge 
sont doubles : prévenir les complications organiques sur le haut appareil urinaire en assurant 
un remplissage de la vessie à basse pression et une vidange complète, régulière et à basse 
pression, et d’autre part un objectif fonctionnel en assurant une continence urinaire et une 
bonne capacité vésicale fonctionnelle permettant une meilleure autonomie, intégration sociale, 
qualité de vie et estime de soi. 

La prise en charge a longtemps reposé sur les dérivations non-continentes sans se 
soucier de la vessie. Dans les années 70, l’exploration urodynamique a permis de mieux 
caractériser le comportement vésico-sphinctérien et l’apparition des autosondages 
intermittents associés aux anticholinergiques a marqué une véritable évolution. Nous 
disposons aujourd’hui de nombreux moyens médicaux et chirurgicaux pour atteindre ces 
objectifs organique et fonctionnel (Ahmad et Granitsiotis, 2007). C’est notamment la nature 
de l’atteinte vésicale et sphinctérienne qui guidera la prise en charge. 
 
Influence du traitement neurochirurgical. 
 

Il faut distinguer les dysraphismes ouverts et fermés ; les premiers nécessitent une 
fermeture précoce sous peine de complications graves (notamment infectieuses). La fermeture 
anténatale est réalisée par quelques équipes mais elle ne semble apporter aucun bénéfice tant 
sur le plan clinique qu’urodynamique et elle augmente le risque de prématurité (Holzbeierlein, 
2000 ; Holmes, 2001 ; Koh, 2006). Quand l’intervention est réalisée en période néonatale, il 
est désormais démontré que la rapidité de sa réalisation (moins de 72 heures) est inversement 
corrélée à l’importance des complications vésico-sphinctériennes sur le haut appareil 
(infections, hydronéphrose, reflux vésico-urétéral) et limite le risque de refixation médullaire 
(Tarcan 2005).  

Concernant la problématique de la moelle attachée basse, quelque soit le point d’appel 
amenant à ce diagnostic, la question d’une libération doit être évoquée avec le 
neurochirurgien. Les effets des interventions de libération médullaire sont discutés, aucune 
étude contrôlée randomisée n’a été réalisée jusqu’alors. Concernant les dysraphismes fermés, 
la première attitude est d’effectuer une libération médullaire « préventive » d’après les 
constatations d’imagerie. Macejko a présenté en 2007 une revue rétrospective de 79 patients 



traités préventivement à une médiane d’âge de 9,6 mois ; en préopératoire, 54% des patients 
avaient des explorations urodynamiques perturbées, en postopératoire sur un suivi médian de 
5,2 ans, 30  patients ont développé des troubles vésicosphinctériens ou du transit, sévères pour 
10 d’entre eux. Guerra (2006) et Metcalfe (2006) ont publié des séries rétrospectives de 
patients opérés au stade symptomatique. Le premier article porte sur 24 enfants et montre une 
amélioration tant clinique qu’urodynamique d’environ 50%. Le second article concerne 36 
patients ayant bénéficié d’une section du filum terminale qui présentaient des troubles sévères 
(83% étaient incontinents, 47% présentaient une encoprésie) et des anomalies urodynamiques. 
Après l’intervention, 72% des patients ont vu une amélioration clinique et 57% une 
amélioration urodynamique. Malgré le manque de preuve, les prises en charges précoces dans 
cette population semblent donner de meilleurs résultats (Van der Meulen, 2002) 

Concernant les SRFM après cure de myéloméningocèle, la libération médullaire 
permet une amélioration dans environ 1/3 des cas (Abrahamsson, 2007), d’autant plus que 
l’âge d’intervention est précoce, et que la détérioration urologique s’est produite dans les mois 
précédant l’intervention (Tarcan, 2006 ; Abrahamsson, 2007). L’intervention n’est pas 
exempte de risques, une aggravation peut survenir (5% pour Abrahamsson) mais reste le plus 
souvent transitoire. 
 
Importance du mode et du délai de la prise en charge urologique initiale 
 

Chez le nouveau né spina bifida, diverses approches de prévention des complications 
rénales sont possibles : une prise en charge prophylactique par autosondages et 
anticholinergiques, secondairement adaptée aux évaluations urodynamiques régulières (Dik, 
2006), une seconde basée sur une évaluation urodynamique et d’imagerie à la naissance en 
gardant à l’esprit qu’il existe fréquemment un choc spinal après fermeture d’un dysraphisme 
ouvert (Sutherland, 1995), et une dernière basée sur une surveillance biologique et d’imagerie 
rapprochée avec utilisation raisonnée de l’urodynamique (Hopps et Kropp, 2003 ; Jorgensen, 
2010). Le risque d’insuffisance rénale semble similaire pour les trois méthodes (environ 5% 
d’insuffisance rénale modérée ou sévère), l’élément primordial semble bien le suivi spécialisé 
dès les premiers mois de vie. Les connaissances sont plus claires concernant l’évolution du 
bas appareil, la prise en charge par sondage intermittent et anticholinergiques instituée 
précocement chez les enfants à haut risque rénal permet d’améliorer à terme la compliance 
vésicale, d’obtenir une meilleure continence et de diminuer le recours aux agrandissements 
vésicaux (Wu, 1997 ; Kaefer, 1998 ; Bauer, 2008). 
 
Traitements médicamenteux      
 

Anticholinergiques 
 Nous ne reviendrons pas sur l’intérêt de les introduire précocement avec les sondages 
intermittents. Les traitements anticholinergiques ont représenté la première grande avancée 
dans le traitement des vessies hyperactives. Chez le nouveau né, seule l’oxybutinine peut être 
utilisée à une posologie initiale de 0,2 à 0,4mg/kg. Goessl (1998) a étudié l’effet de 
l’instauration d’un traitement anticholinergique et de sondages intermittents chez 41 patients 
atteints de myéloméningocèle âgés de 2 à 12 ans, montrant une efficacité à 3 mois tant sur le 
plan urodynamique que clinique. Ainsi, il notait une augmentation de 40% de la capacité 
vésicale, de 158% de la compliance et une réduction de 38% de la pression vésicale 
maximale. La continence était obtenue chez 35% des patients non continents initialement et 
une amélioration était notée chez 57% d’entre eux. L’étude de Franco (2005) va dans le même 
sens concernant les paramètres urodynamiques sur une période d’évaluation plus longue de 24 
semaines chez 116 enfants atteints de myéloméningocèle âgés de 6 à 15 ans traités par 



oxybutinine et cathétérisme intermittent. Il montre aussi que cette association permet 
d’augmenter le volume moyen des urines recueillies lors des sondages, notamment sur celui 
du matin au réveil. Les deux études ne présentent toutefois pas leurs résultats par tranche 
d’âge, on s’attendrait à un effet plus important chez les enfants plus jeunes. 
 Chez l’adulte, quelques études ont montré l’intérêt des traitements anticholinergiques 
pris à fortes doses en terme d’efficacité clinique et urodynamique avec une faible 
augmentation des effets secondaires (Amend, 2008 ; Horstmann, 2006).  
 
 Desmopressine 
 L’efficacité de la desmopressine dans le traitement de l’énurésie primaire a conduit à 
la proposer dans l’énurésie sur des vessies neurologiques. L’article de Horowitz en 1997 a 
étudié ce traitement dans une population de 18 patients spina bifida traités médicalement 
(anticholinergiques et cathétérisme intermittent) ou chirurgicalement continents le jour mais 
pas la nuit après une période de 6 semaines de restriction hydrique seule qui n’a pas amélioré 
les troubles. Il notait une amélioration clinique chez 14 des 18 patients, sans vraiment définir 
ses critères d’évaluation, et remarquait que les doses efficaces étaient plus importantes chez 
les patients traités médicalement. Cet article n’a pas étudié les effets secondaires dont le plus 
fréquent est l’hyponatrémie, souvent modérée et ne survenant qu’au début du traitement, 
nécessitant tout de même une surveillance biologique stricte et une restriction hydrique 
(Rebeyrotte, 2000). 
 
 Alpha-bloquants 
 Aucun article ne porte spécifiquement sur l’efficacité des alpha-bloquants chez les 
spina bifida. Ils peuvent cependant être bénéfiques chez des patients présentant une spasticité 
du plancher périnéal, du sphincter strié ou une rigidité du col vésical (Dicianno, 2008)  
 
 Injections intradétrusoriennes de toxine botulique A 
 Cette thérapeutique a largement fait son chemin en neuro-urologie depuis sa 
présentation par Schurch en 2000, y compris chez les patients spina bifida. Altaweel (2005) a 
publié la première série prospective de 20 patients incontinents sous traitement médical âgés 
de 9 à 20 ans traités avec une dose totale de 5UI Botox/kg en 10UI/kg par site ; 13 patients 
sont devenus continents et ont amélioré significativement leurs paramètres urodynamiques 
(capacité vésicale maximale, compliance, pression détrusorienne maximale). Cette 
amélioration s’est reproduite après la seconde injection qui se faisait lors de ré aggravation 
clinique à un délai moyen de 8,1 mois. Aucune amélioration morphologique n’était notée 
(reflux vésico-urétéral). En 2002, Schulte arrivait à des résultats urodynamiques plus 
importants sur une population comparable mais avec une dose de 10UI Botox/Kg et 
maximum de 300UI en 30 sites. En 2006, Kajbafzadeh notait pour sa part avec la même dose 
totale en 40 sites une amélioration du reflux vésico-urétéral chez 11 des 15 patients qui en 
présentaient un ainsi qu’une amélioration de la constipation chez 10 patients sur 15 par 
probable diffusion locale de la toxine. La même équipe a ensuite comparé les injections 
intradétrusoreinnes seules à 10UI Botox/Kg (groupe A) versus 8UI/Kg en intradétrusorien 
plus 2UI/Kg en 4 points dans le sphincter strié (groupe B) dans une étude randomisée en 
double aveugle chez 60 patients atteints de myéloméningocèle. Les patients du groupe B 
avaient une amélioration significative du résidu post mictionnel et de meilleurs résultats que 
le groupe A en termes d’incontinence, de constipation, de reflux vésico-urétéral et de 
créatininémie (Safari, 2009). Aucun des articles ne rapporte d’effet secondaire notable chez 
les spina bifida, pour tous les auteurs les injections doivent épargner le trigone et les points 
d’abouchement des uretères. 
 



Traitements de la constipation et de l’incontinence anale 
 Nous l’abordons car elle est fortement liée aux troubles vésico-sphinctériens. Ils sont 
peu spécifiques, insistons sur l’importance des mesures comportementales et de la 
verticalisation. Récemment des dispositifs d’irrigation transanale ont été introduits pour les 
patients neurologiques avec de bons résultats en termes de continence, de confort de 
défécation et de transit (Pereira, 2010). 
 
Sondages urinaires intermittents 
 

Comme nous l’avons déjà vu, le cathétérisme intermittent est désormais l’un des 
traitements de base du patient spina bifida dès sa naissance. La technique et les précautions 
d’usage sont les mêmes que pour toute autre pathologie qui le requiert, mais certains points 
sont à souligner. Etant donné la multitude de déficiences que peuvent présenter ces patients, 
qu’elles soient motrices, sensitives ou cognitives par exemple, il paraît nécessaire de réaliser 
un bilan fonctionnel au mieux en milieu de rééducation. Les principaux facteurs à prendre en 
compte sont la spasticité des membres inférieurs, les déformations orthopédiques, la dextérité 
manuelle, les fonctions cognitives, la présence éventuelle d’aidants et la mobilité globale 
(Dicianno, 2008). Pour des raisons anatomiques, l’autosondage est plus aisé chez l’homme, il 
est généralement toutefois mieux accepté chez la femme. Nous reverrons par la suite les 
moyens chirurgicaux permettant de le faciliter. 

Un des problèmes majeurs du cathétérisme intermittent est son acceptation par la 
famille et l’enfant. Elle est en général meilleure lorsqu’il est institué tôt et qu’il est 
accompagné d’une information claire à la famille et à l’enfant en fonction de son âge (Dik, 
2006). Une équipe britannique a publié deux articles sur le retentissement psychologique et 
social du cathétérisme intermittent chez des familles d’une part et des enfants et adolescents 
spina bifida d’autre part (Borzyskowski, 2004 ; Edwards, 2004) ; ces auteurs ne retrouvaient 
pas contrairement à Dik d’amélioration de l’estime de soi chez les enfants sachant se sonder, 
et d’autre part confirmaient que  la problématique urinaire, souvent centrée sur les sondages, 
occupait une place importante dans le quotidien des familles. 

Peu d’articles  ont étudié les complications du sondage intermittent chez les patients 
spina bifida. Lindehall a publié en 2004 et 2007 deux articles analysant rétrospectivement ces 
complications à plus de 10 ans chez les femmes d’une part et les hommes d’autre part. Chez 
les premières, les complications les plus fréquentes ont été l’hématurie macroscopique et les 
difficultés à l’introduction et au passage de la sonde, il n’est fait pas fait état des infections 
urinaires pourtant reconnues comme une complication courante (Caterino, 2006). L’usage de 
sondes de diamètre important (Ch12) était garant de moins de complication. Chez l’homme, 
19 patientes sur 28 ont présenté une hématurie ou des difficultés d’insertion de la sonde, avec 
en cystoscopie des lésions urétrales importantes chez 9 patients (5 fausses routes, deux 
sténoses méatales, une sténose urétrale, un récessus superficiel), ainsi qu’un cas 
d’orchiépididymite. Là aussi une sonde de diamètre important semble protéger des 
complications. 

Le cathétérisme intermittent, même réalisé par un tiers, doit être préféré au sondage à 
demeure qui augmente le risque d’infection urinaire, de lithiase et de cancérisation. Si un 
drainage continu ne peut être évité, il paraît licite de préférer le cathétérisme suspubien 
(Dicianno, 2008). Enfin, le sondage intermittent doit remplacer les manœuvres de poussée 
type Crédé source d’hyperpression abdominale, de reflux et d’inconfort à l’élimination. 

 
Méthodes de stimulation électrique périphérique 
 



La littérature n’est pas très importante à leur propos, probablement car l’altération du 
système neurologique central et périphérique est un frein, au moins en ce qui concerne le 
myéloméningocèle. 

Concernant la neuromodulation des racines sacrées, Guys a publié en 2004 une étude 
randomisée sur 42 enfants dont 33 spina bifida, qui tend à prouver un gain urodynamique 
seulement en termes de capacité vésicale maximale, tandis que cliniquement aucune 
différence n’était significative. A noter un taux important de migration d’électrode (3 cas). 
Ces résultats avaient été jugés encourageants et ont débouché sur une étude multicentrique 
dont les résultats ont été présentés au congrès ESPU 2009 (article en cours de rédaction) : 33 
patients ont été implantés, l’amélioration clinique était de 70% pour les fonctions vésico-
sphinctériennes et la constipation, tandis que sur le plan urodynamique la capacité vésicale 
maximale et le DLPP étaient améliorés. 

Concernant la stimulation tibiale postérieure, Capitanucci (2009) a publié une étude 
portant sur 12 enfants âgés de 13 ans en moyenne et a conclu à l’absence d’efficacité de cette 
méthode contrairement aux patients présentant des troubles d’origine fonctionnelle. 

 
Traitements chirurgicaux 

 
Les différents traitements chirurgicaux viennent en seconde voir troisième ligne après 

échec des traitements médicamenteux et des traitements conservateurs que nous venons de 
voir. Les éléments importants à prendre en compte sont la qualité du réservoir vésical et du 
sphincter d’une part, les capacités locomotrices d’autre part car les patients déambulants ont 
une pression abdominale plus importante et les fonctions cognitives. Les traitements 
chirurgicaux peuvent être classés comme suit : les traitements de l’hyperactivité vésicale avec 
dyssynergie vésico-sphinctérienne ou non et des troubles de compliance vésicale, les 
traitements visant à faciliter les sondages intermittents, les traitements de l’insuffisance 
sphinctérienne et les autres thérapeutiques. Nous aborderons également le traitement de la 
constipation qui est souvent réalisé dans le même temps chirurgical. 

 
Traitements de l’hyperactivité détrusorienne et des troubles de compliance vésicale. 
Les techniques d’agrandissement vésical sont nombreuses, la plupart des études sont 

rétrospectives, portent sur peu de patients et ont des critères d’évaluation variables ce qui ne 
rend pas les comparaisons évidentes. Les indications sont elles également variables, si la 
plupart des équipes le réalise après échec des traitements médicaux quand il existe une 
menace rénale, et particulièrement si la pression vésicale excède 40 cmH2O (cf supra), sa 
réalisation devant une incontinence socialement gênante par hyperactivité vésicale, 
hypocompliance ou faible capacité vésicale est plus dépendante des équipes (Scales, 2008). 
Un des préalables pour le patient est la capacité à réaliser des sondages intermittents si besoin 
par un artifice de cystostomie continente que nous verrons par la suite. 

L’entérocystoplastie avec prélèvement d’iléon est la technique la plus utilisée (Mingin, 
2003). Bien que les critères d’évaluation urodynamiques soient variables, elle permet de 
diminuer les pressions vésicales et d’augmenter les capacités vésicales maximale et 
fonctionnelle de façon durable sur un suivi maximal de 10 ans (Quek, 2003). Elle permet une 
continence avec cathétérisme intermittent dans au moins 80% des cas, les effets en terme de 
qualité de vie sont peu interprétables (Scales, 2008). On estime qu’un tiers des patients toutes 
populations confondues vont présenter une complication après entérocystoplastie (Metcalfe, 
2006) : environ 5% vont nécessiter une seconde augmentation à 10 ans, 10% présentent une 
carence en B12, une acidose métabolique est fréquente et pourrait retentir sur la croissance 
staturale, la production de mucus peut nécessiter des irrigations vésicales régulières, la 
bactériurie est classique sous sondage intermittent mais le mucus semble la favoriser et nous 



avons déjà abordé la problématique des lithiases de l’appareil urinaire. La complication la 
plus grave mais heureusement rare est la rupture de néo vessie liée à une distension chronique 
par insuffisance de drainage et qui entraîne le décès dans 14% des cas. Une grossesse est 
possible, la césarienne est alors préférée pour la délivrance (Scales, 2008). 

L’utilisation d’un patch gastrique semble associée à une moindre production de 
mucus, une moindre formation de lithiase et de bactériurie. Elle est par contre à l’origine 
d’une alcalose métabolique à surveiller mais qui peut être avantageuse en cas d’insuffisance 
rénale, d’un syndrome hématurie-dysurie, de dyspepsie voire d’un dumping syndrome. Les 
résultats hémodynamiques sont comparables à ceux de l’entérocystoplastie, l’article ne 
mentionne pas les résultats en termes de continence (Kurzrock, 1998). L’utilisation de colon 
est à l’origine de la production la plus importante de mucus et parfois de diarrhées. L’auto-
agrandissement par détrusorectomie permet une augmentation de la compliance dans 46% de 
cas et de la capacité maximale dans 34% des cas,  les gestes associés sont trop divers pour 
juger des résultats cliniques (Dik, 2003a).  

Moriaka a publié en 1998 une série rétrospective de l’évolution de reflux vésico-
urétéral en fonction du traitement proposé, et souligne l’importance du traitement de 
l’hyperactivité vésicale et de la faible capacité vésicale. Ainsi, la quasi-totalité des reflux de 
grade 1 ou 2 s’amendent avec un traitement anticholinergique ou une augmentation de vessie, 
tandis que 20% des reflux sévères ne disparaissent pas avec la seule réimplantation des 
uretères et que tous sont traités efficacement si on y associe un agrandissement vésical.   

 
Techniques de dérivation continente 
Elles ont pour but de faciliter la réalisation des autosondages et donc de majorer 

l’autonomie des patients et de minorer le recours aux tierces personnes. Leur indication, le 
choix du site de stomie et leur mise en œuvre en postopératoire nécessitent une prise en 
charge pluridisciplinaire. Ces techniques ont en commun la réalisation via un segment digestif 
d’une stomie vésicale continente. La technique originale décrite par Mitrofanoff utilise 
l’appendice, celle de Monti un segment iléal détubulisé, et plus récemment celle de Macedo 
qui réalise une augmentation vésicale et la stomie continente à partir du même prélèvement 
iléal (Mingin, 2003). La complication la plus fréquente à distance est la sténose stomiale, dont 
l’incidence est réduite par l’utilisation d’une stomie en V ou en U (Vian, 2009). La dérivation 
continente peut être ou non associée à un agrandissement vésical. 

 
Traitements de l’insuffisance sphinctérienne 
Ils sont nombreux et très dépendants des habitudes des équipes. La suspension du col 

vésical par différentes bandelettes (synthétique ou tissulaire), différentes méthodes 
reconstructives comme celles de Young-Dees Leadbetter, Mitchell, Kropp ou Pippi Salle, la 
mise en place d’un sphincter artificiel, les injections péri-urétrales, et en dernier recours la 
fermeture du col vésical ont ainsi été proposées, avec une efficacité variant de 22 à 94% 
(Landau, 2009). Les bandelettes aponévrotiques de soutènement du col semblent avoir une 
efficacité et peu d’effets secondaires (Dik, 2003b), les bandelettes synthétiques se 
développent chez la femme (de Jong, 2008).La fermeture du col vésical est la technique la 
plus efficace en terme d’incontinence mais oblige à la réalisation de sondages intermittents 
(Landau, 2009). 
 

Techniques de dérivation non continente 
Elles sont réalisées en dernier recours si les sondages intermittents ne sont pas 

réalisables ou si l’état général est précaire. 
 
 



 
Traitements neurochirurgicaux en devenir 
Xiao (2005) a présenté une technique de restauration d’un arc réflexe somatique-

autonome par la réalisation d’une anastomose nerveuse des racines nerveuses ventrales 
lombaires vers la racine dorsale S3 chez 20 enfants spina bifida hétérogènes sur le plan 
vésico-sphinctérien, avec des résultats encourageants tant chez ceux avec hyperactivité 
détrusorienne et dyssynergie que ceux avec une vessie flasque, permettant même à certains de 
retrouver un cycle de vidange vésicale à basse pression. 

 
Traitements de la constipation et de l’incontinence anale. 
La technique décrite en 1995 par Roberts et Malone est désormais  le traitement de 

référence des troubles anorectaux réfractaires au traitement médical. Elle permet, par la 
création d’une stomie continente au caecum via l’appendice ou un greffon de colon ou 
d’iléon, de réaliser des irrigations coliques antérogrades.  
 
Suivi et recommandations 
 

Les enfants spina bifida sont souvent entourés de leurs parents et pris en charge en 
secteur médicosocial si bien que le suivi (notamment urologique) est le plus souvent réalisé ; 
il est en règle général beaucoup plus délaissé à l’âge adulte. En 2007, Gamé a réalisé une 
étude transversale par autoquestionnaires du suivi urologique  portant sur des patients adultes 
avec myéloméningocèle ayant été suivi dans un CHU. Le premier recours reste largement le 
médecin traitant (90%), l’urologue et le médecin de Médecine Physique et de Réadaptation 
(MPR) avaient été consultés par la moitié des patients dans les deux années précédentes, soit 
un suivi franchement insuffisant au vu des recommandations actuelles (cf infra). Dans cette 
même période, la moitié des patients n’avait pas eu de dosage de créatininémie et le tiers 
d’échographie de l’appareil urinaire. Les patients consultant l’urologue avaient plus 
d’infection urinaire tandis qu’on ne retrouvait pas de facteur prédictif de consultation du 
médecin de MPR. Cet article souligne également, comme cela a été démontré dans de 
nombreuses pathologies chroniques,  la difficulté de la transition du suivi entre équipes 
pédiatriques et adultes, puisque la plupart de ces patients adultes se tournaient vers leur 
référent pédiatrique. On peut d’autre part évoquer la croyance qu’à l’image d’autres 
déficiences de cette pathologie (déformations des membres, scoliose, constipation…), les 
troubles vésico-sphinctériens se stabilisent à l’âge adulte alors qu’il a bien été démontré que 
l’aggravation des lésions rénales est possiblement plus importante à l’âge adulte (Rickwood, 
1984). Un des moyens d’améliorer cette transition passe par les consultations 
multidisciplinaires communes pédiatrie-adulte et par une meilleure sensibilisation dans 
l’enfance sur l’importance du suivi à l’âge adulte (Guarnieri, 2008) 

En 2007, le GENULF a proposé des recommandations de suivi communes au blessé 
médullaire et au spina bifida. L’évaluation de base comporte une consultation de neuro-
urologie aidée d’un calendrier mictionnel, un examen urodynamique, une mesure de la 
clairance de la créatinine sur urines des 24 heures et une échographie rénale. La surveillance 
ultérieure dépend du statut à risque ou non sur le haut appareil (Ruffion, 2007), au minimum à 
un rythme annuel chez les patients à risque. 
 
Conclusion 
 
Le suivi et la prise en charge des patients atteints de spina bifida se doivent d’être stricts et 
adaptés continuellement. A ce titre, l’évaluation urodynamique joue un rôle important dès le 
plus jeune âge dans l’évaluation du fonctionnement vésico-sphinctérien en complément de la 



clinique, dans l’évaluation du risque rénal, dans la prise de décision thérapeutique et dans 
l’évaluation de son efficacité. Nous disposons aujourd’hui d’une multitude d’armes 
thérapeutiques validées ou en devenir qui ont permis aux patients d’acquérir une meilleure 
qualité de vie tout en se préservant des complications urologiques.  
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