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INTRODUCTION ET MISE EN CONTEXTE

Le trouble neurogene du bas appareil urinaire (TNBAU)
désigne un fonctionnement anormal de la vessie, du col
vésical et/ou des sphincters associé a un trouble neuro-
logique'. Le trouble congénital du bas appareil urinaire
chez I'enfant est principalement causé par un dysraphis-
me au niveau de la colonne vertébrale, généralement le
spina bifida (SB)%. Le TNBAU chez I'enfant est de plus
en plus répandu au Canada. Une étude basée sur la
population menée au Canada (hormis le Québec) de
2004 a 2015 a montré qu'il y avait 4,4 cas d'anomalies
du tube neural (ATN) pour 10000 naissances au total;
cela dit, la prévalence (pour 10000) des ATN est pas-
sée de 3,6 en 2004 a 4,6 en 2015. Plus précisément,

le SB était le seul sous-type d'/ATN dont la prévalence
augmentait au fil du temps®*.

Les enfants atteints de TNBAU sont exposés a un
risque d'infections des voies urinaires (IVU) récurrentes
et de Iésions des voies supérieures entralnant une néph-
ropathie chronique, d'ou la nécessité d'un dépistage
et d'une prise en charge précoces’. En outre, les pro-
gres dans le diagnostic prénatal du dysraphisme spinal
congénital au Canada permettent un dépistage précoce
et une intervention prénatale®. La prise en charge du
TNBAU chez I'enfant nécessite une collaboration entre
les différent e 's prestataires de soins de santé afin d'as-
surer des résultats favorables a long terme.

Obijectif et champ d’application

Les Urologues pédiatriques du Canada (UPC) et I'As-
sociation des urologues du Canada (AUC) ont colla-
boré a la rédaction de ce guide de pratique offrant des
recommandations fondées sur des données probantes
pour le diagnostic, la prise en charge et le traitement
des enfants atteints de TNBAU. Le lectorat visé par
ce guide de pratique inclut urologues pédiatriques,
urologues généralistes, pédiatres et professionnel le s
paramédicaux ales, dans le but d'optimiser les soins et
d'améliorer les résultats pour la santé de cette sous-
population.

La définition, la terminologie et la classification du
TNBAU sont décrites dans des guides de pratique cli-
nique antérieurs de 'AUC sur les patient e 's adultes
atteint e s de TNBAU’, ou elles avaient été adaptées
de l'International Continence Society (ICS)8. Pour les
descriptions spécifiques au TNBAU chez I'enfant, nous
renvoyons les lecteurs et lectrices au rapport mis a jour
de 2016 du Comité de normalisation de ['Internatio-
nal Children’s Continence Society (ICCS)?. Plus préci-
sément, dans le cadre du présent guide, la définition
de I'hostilité vésicale englobe les vessies considérées
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comme présentant un risque élevé de morbidité et est
résumée dans le tableau |, qui comprend des défini-
tions et une terminologie supplémentaires pertinentes
pour le TNBAU chez I'enfant.

METHODOLOGIE

Le Comité des guides de pratique de TAUC a préap-
prouvé la méthodologie utilisée dans le présent guide,
qui a eu recours a l'approche ADAPTE. Le processus
comprenait une évaluation critique des lignes directrices
récentes sur la vessie neurogene chez 'enfant a I'aide de
linstrument AGREE 11", Aux fins de la formulation du
présent guide de pratique, deux bibliothécaires spéciali-
sées dans les références ont effectué une recherche ini-
tiale dans les lignes directrices pertinentes sur le TNBAU
chez I'enfant publiées jusqu'en mars 2022, puis une
recherche mise a jour en septembre 2022. La recherche
a porté a la fois sur les protocoles « MeSH » (Medical
Subject Heading) et « free text », et s'est concentrée sur

Tableau 1. Caractéristiques des patient-es atteint-e's de TNBAU indiquant un

risque potentiellement plus élevé de morbidité urologique

Base des diagnostics  risque Caractéristiques de Ihostilité vésicale

élevé

LME, SB, MS de stade avancé, patient-e-s avec LME présentant une
dysréflexie autonome associée a la fonction vésicale

Eriologie de la vessie neurogéne

Manceuvres de Valsalva/Credé/vidange vésicale réflexe, cathéter a
demeure

Méthode de prise en charge des
troubles vésicaux

DVS, HND, mauvaise compliance (capacité vésicale cystométrique/
pression finale de remplissage < 20 mL/cmH,0), DLPP > 40 cmH,0,
RVU, paroi vésicale irréguliere et trabéculée selon le BVU/BVUCM

Bilan vidéo-urodynamique
(BVU) ou BVU + cystographie
mictionnelle (BVUCM)

Apparition nouvelle ou aggravation d'une hydronéphrose, lithiase,
atrophie/cicatrisation rénale, morphologie anormale de la vessie

Imagerie vessie-rein

Fonction rénale Apparition nouvelle ou aggravation d'une insuffisance rénale

Définitions et terminologie supplémentaires

® 'hyperactivité du détrusor se définit par la survenue de contractions involontaires du détrusor lors de la
cystoméirie de remplissage.

® |'hypoactivité du détrusor désigne une contraction mictionnelle de force et/ou de durée réduite, entrainant une
vidungle prolongée de la vessie et/ou I'impossibilité d’obtenir une vidange compléte dans un laps de temps
normal.

® La compliance est calculée en divisant la variation du volume (AV) par la variation de la pression du détrusor
(APdet) pendant la variation du volume vésical (C = AV/APdet). La compliance est exprimée en mL par
anH,0.

© Un DLPP élevé (p. ex. > 40 cmH,0) est associée a une réduction de la compliance du muscle vésical et présente
un risque de détérioration des voies urinaires supérieures.

© L DVS est une perte de synchronisation entre le détrusor et les muscles du sphincter urétral externe pendant la
miction (c.-d. que la contraction du détrusor et la contraction des muscles striés uréiraux ef/ou périurétraux
sont synchrones)

Adopté de Kavanagh et al., 2019, avec permission’. Définition supplémentaire selon la mise

en garde de I'lCCS?. BVU : bilan vidéo-urodynamique; BVUCM : bilan vidéo-urodynamique

+ cystographie mictionnelle; DLPP : seuil de pression de fuite du détrusor; DVS : dyssynergie
vésicosphinctérienne; HND : hyperactivité neurogeéne du détrusor; LME : lésion de la moelle épiniere;
RVU : reflux vésico-urétéral; SB : spina bifida; SEP : sclérose en plaques; TNBAU : trouble neurogene
du bas appareil urinaire.
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quatre grands concepts : |) vessie neurogene; 2) pédia-
trie; 3) diagnostic et traitement; et 4) lignes directrices.
Les références ont été sélectionnées si elles contenaient
au moins un terme lié a chaque concept.

Les bases de données électroniques consultées com-
prenaient EMBASE, Google Scholar, MEDLINE, AAP,
CPS et NICE. Cing réviseur euse s ont procédé a une
premiere sélection des résultats de la recherche docu-
mentaire, suivie d'une évaluation des textes intégraux
par trois réviseur -euse s afin de déterminer I'admissibi-
lité. Les lignes directrices sélectionnées ont ensuite été
évaluées par une équipe de six réviseur euse s a l'aide
de linstrument AGREE I, qui comprend 23 éléments
couvrant six domaines. Les notes ont €té données sur
une échelle de | a 7, | représentant « pas du tout
d'accord » et 7, « tout a fait d'accord ». Les scores
de qualité ont été calculés pour chaque domaine, et
les scores inférieurs a 70 ont été considérés comme
faibles, tandis qu'un score total moyen de 80 ou plus
a été considéré comme satisfaisant.

Les résultats de I'évaluation selon l'instrument
AGREE Il ont été publiés pour les lignes directrices
disponibles spécifiques aux enfants atteints de TNBAU,
a savoir : les lignes directrices du National Institute for
Health and Care Excellence (NICE), de la European
Society for Pediatric Urology (ESPU), de I'CCS, de
I'lrlande, de la Spina Bifida Association (SBA) et de
I'International Brazilian Journal of Urology. Les trois pre-
mieres lignes directrices cemnées sur la base des scores
par domaine étaient les lignes directrices du NICE, de la
SBA et de I'lrande. L'évaluation des lignes directrices et
la consolidation des principales recommandations ont
nécessité la prise en compte de I'expertise et du point
de vue de toutes les parties prenantes concernées.
Dans le cadre du processus d'évaluation des recom-
mandations des trois premieres lignes directrices, les
réviseur -euse s comprenaient un -e urologue généra-
liste, un e pédiatre, un -e chirurgien ne pédiatrique, des
urologues pédiatriques, un e urologue spécialisé e en
reconstruction chez I'adulte, un e urologue spécialisé e
dans les troubles fonctionnels, un e spécialiste des
soins de transition/de I'adolescence, un e néphrologue
pédiatrique/un - urologue médical -, un - infirmier -€re
praticien ne spécialisé -, ainsi qu'un -e patient e atteint e
d'un TNBAU et ses parents'?

Les principales recommandations sont des citations
directes et/ou des adaptations quelque peu modifiées
des lignes directrices citées. Les modifications supplé-
mentaires apportées aux principales recommandations
ont été rassemblées a partir d'une recherche docu-
mentaire de novo sur les publications évaluées par des
pairs et indexées dans MEDLINE jusqu’en avril 2023.
Les principales recommandations ont également été
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reliées aux données les plus récentes sur le sujet. Un
consensus sur les recommandations a €té obtenu en
utilisant un processus Delphi modifié en deux tours. Au
cours du premier tour, le groupe d'auteur e s a rédigé
des énoncés de recommandations fondés sur les prin-
cipales recommandations des lignes directrices évaluées
et sur des recommandations spécifiques adaptées au
contexte canadien. Lors du deuxiéme tour, le projet a
été transmis aux membres d'UPC afin d'obtenir leur
accord sur les énoncés. Un taux de réponse d'au moins
60 % parmi les membres d'UPC a été obtenu pour
s'assurer d'avoir le point de vue de la majorité".

Niveau de preuve, grade de
recommandation

Les niveaux de preuve (NP) et les grades de recom-
mandation de ce guide de pratique utilisent le systeme
de gradation de I'Oxford Center for Evidence-Based
Medicine modifié par la Consultation internationale sur
les maladies urologiques (CIMU) et TOMS'. En outre,
sur la base d'une méthodologie GRADE modifiée par
rapport a la formulation antérieure des guides de prati-
que de 'AUC, la force de chaque recommandation est
représentée par les mots FORTE ou FAIBLE".

RECOMMANDATIONS

Un tableau récapitulatif et la source correspondante
pour I'adaptation des lignes directrices ont été générés
pour faciliter une meilleure adaptation et une applica-
tion clinique des principales recommandations dans la
pratique (tableau 2). Le tableau 3 présente un résumé
des évaluations recommandées pour les différentes
tranches d'dge dans les TNBAU chez I'enfant, tandis
que le tableau 4 donne un apercu des considéra-
tions relatives aux interventions chirurgicales dans les
TNBAU chez 'enfant.

Prise en charge pendant la période
prénatale

B RECOMMANDATION | (FORTE
RECOMMANDATION, NIVEAU DE PREUVE [NP]
l-1v)

-  Lesclinicien ne s doivent transmettre de linforma-
tion sur les soins médicaux et I'impact fonctionnel
du SB tout au long de la vie d'une maniére col-
laborative et fondée sur des données probantes,
tout en cherchant a comprendre les besoins, les
valeurs et les croyances des familles.

- Les clinicien ne s doivent examiner avec la famille
les options thérapeutiques fondées sur des preu-
ves, y compris la chirurgie fcetale.

- Lesclinicien ne s doivent offrir aux familles la pos-

sibilité de rencontrer les principaux ales membres
de I'équipe de soins contre le SB.

Etant donné que le dysraphisme spinal, et plus par-
ticulierement le SB, est souvent diagnostiqué avant la
naissance, il est essentiel de fournir aux futurs parents
un counseling prénatal propre au SB'®. La SBA recom-
mande que toutes les options de traitement fondées
sur des données probantes soient proposées, y compris
la fermeture prénatale ou au stade feetal, la fermeture
postnatale, I'interruption de grossesse et 'adoption'”. I
est essentiel de consulter en temps utile pour s'assurer
que toutes les options sont disponibles pour la famille,
en particulier immédiatement apres la détection pré-
natale, entre la 18° et la 20° semaine'®'®. D'apres les
études publiées, la fermeture au stade feetal est une
option viable jusqu’a la 25¢ semaine de grossesse et doit
&tre proposée dans les centres de traitement spécialisés
dans la prise en charge chirurgicale et obstétricale des
ATN>!718 'impact sur I'incontinence urinaire de la
fermeture de la colonne vertébrale chez le foetus reste
a €lucider, les résultats étant contradictoires concernant
son effet sur la vessie neurogéne, I'épaississement de
la paroi vésicale et les IVU fébriles par rapport a la
fermeture postnatale'*?. Lorsqu’on choisit la ferme-
ture postnatale, il est généralement recommandé d'ef-
fectuer une césarienne a 37 semaines et de fermer
'ouverture dans les 24 heures suivant la naissance. Il
est essentiel de fournir aux parents et aux soignant e 's
des explications claires sur les interventions prévues
et les soins post-chirurgicaux'”?'. Aprés la consultation
initiale avec des spécialistes en médecine feetale/obs-
tétrique pour la prise en charge d'une grossesse avec
un diagnostic prénatal d'ATN, la famille doit avoir la
possibilité de rencontrer une équipe multidisciplinaire
(EMD) d'expert -e s (voir ci-dessous) afin d'examiner
les options de prise en charge disponibles et d'orienter
vers un -e spécialiste pour une évaluation plus appro-
fondie, ainsi qu'une prise en charge a long terme'”'®,

Approche initiale pour la période
postnatale

B RECOMMANDATION 2 (FORTE

RECOMMANDATION, NP [11-1V)

—  Lesclinicien ne s doivent procéder a une échogra-
phie rénale et vésicale postnatale de base apres
48 heures et dans les | a 4 premiéres semaines
suivant la naissance.

- Les clinicien ne s doivent obtenir un test de base
de la fonction rénale postnatale (créatinine séri-
que) apres 48 heures et dans les | a 4 semaines
suivant la naissance.
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Tableau 2. Résumé des principales recommandations

Domaines

Prise en charge
pendant la
période prénatale

Approche inifiale
pour la période
postnatale

Service/clinique
avec EMD pour le
traitement du SB

Anamnése et
examen physique

Diagnostic et
bilan

Principales recommandations

— Les clinicien-ne-s doivent transmettre de |'information sur les soins médicaux et I'impact
fonctionnel du SB tout au long de la vie d'une maniére collaborative et fondée sur
des données probantes, tout en cherchant a comprendre les besoins, les valeurs et les
croyances des familles.

— Les clinicien-ne-s doivent examiner avec la famille les options thérapeutiques fondées sur
des preuves, y compris la chirurgie feetale.

— Les clinicien-ne-s doivent offrir aux familles la possibilité de rencontrer les principaux-ales
membres de |'équipe de soins contre le SB.

— Les clinicien-ne-s doivent procéder a une échographie rénale et vésicale postnatale de
base apres 48 heures et dans les 1 a 4 premieres semaines suivant la naissance.

— Les clinicien-ne-s doivent obtenir un test de base de la fonction rénale postnatale
(créatinine sérique) apres 48 heures et dans les 1 a 4 semaines suivant la naissance.

— Les clinicien-ne-s doivent informer les parents de la nécessité éventuelle d'un
cathétérisme intermittent propre (CIP). Le CIP doit étre mis en place en cas de risque
élevé de morbidité urologique d'apres les résultats de I'imagerie des voies urinaires (p. ex.
dilatation des voies supérieures, hydronéphrose de haut grade, mégavessie).

— Les clinicien-ne-s doivent diriger un nouveau-né présentant un dysraphisme spinal vers
une EMD pour évaluation initiale.

— Les enfants atteints de TNBAU doivent étre examinés au moins une fois par an par I'EMD
a la clinique de SB.

— L'équipe spécialisée en SB est responsable de la formation et du soutien des équipes
locales.

— Idéalement, une équipe multidisciplinaire compléte pour le traitement du SB se compose
des principaux-ales professionnel-le-s suivant-e-s : neurochirurgien-ne, urologue,
chirurgien-ne orthopédique, infirmier-ére spécialisé-e en SB, infirmier-ére praticien-ne
spécialisé-e, pédiatre, travailleur-euse social-e, physiothérapeute et ergothérapeute.
D'autres professionnel-le-s de la santé peuvent étre utiles, notamment un-e nutritionniste.

— Lors de I'évaluation des voies urinaires inférieures chez les enfants atteints de TNBAU, les
clinicien-ne-s doivent procéder a une anamnése et a un examen physique, y compris la
collecte des renseignements suivants :

a. symptomes des voies urinaires, tels que les IVU symptomatiques, la prise en charge et
I'état de la vessie (y compris le journal des mictions ou le tableau fréquence/volume)
symptomes neurologiques et diagnostic (s'il est connu)

évolution clinique de la maladie neurologique

symptomes intestinaux et prise en charge

fonction sexuelle chez les adolescent-e-s

maladies concomitantes

utilisation de médicaments sur ordonnance et en vente libre et d'autres traitements
mobilité et fonction manuelle

fonction cognitive

soutien social

style de vie

mesure de |a tension artérielle

. examen abdominal
examen des organes génitaux externes
examen vaginal ou rectal si cliniquement indiqué (p. ex. pour rechercher des signes
d'impaction fécale ou des altérations du tonus anal)

OSgIT ATTToKQ o a0 o

Echographie rénale et vésicale

— Chez les enfants atteints de TNBAU ou présentant un risque élevé de présenter un
TNBAU, les clinicien-ne-s doivent réaliser une échographie rénale/vésicale de base dans
les trois mois suivant la naissance et la répéter tous les six mois.

— Chez les enfants atteints de TNBAU, les clinicien-ne-s doivent procéder a une échographie
des reins et de la vessie tous les six mois si I'enfant est agé de moins de deux ans.

— Lorsqu’un enfant atteint de TNBAU a plus de deux ans, les clinicien-ne-s doivent
procéder a une échographie tous les ans si I'enfant est dans un état stable, sans IVU ni
modification visible a I'imagerie.

— Réaliser une échographie rénale/vésicale, si nécessaire, si I'enfant présente des [VU
symptomatiques récurrentes ou si le bilan urodynamique pointe vers une hostilité
vésicale.

Niveau de preuve
et grade de
recommandation

Niveau de preuve
I1I-1V, forte
recommandation
basée sur les
données probantes
publiées et

les meilleures
pratiques

Niveau de preuve
[11-1V, forte
recommandation
basée sur des
rapports avec
données probantes

Niveau de preuve
I1I-1V, forte
recommandation
basée sur des
rapports avec
données probantes

Niveau de

preuve [I-Il, forte
recommandation
basée sur des
rapports avec
données probantes
et les meilleures
pratiques actuelles

Source de
I'adaptation avec
citation directe
ou modifiée

SBA/Irlande

SBA/EAU-ESPU

Irlande/SBA/
NICE

NICE/SBA

SBA/NICE/
Irlande
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Tableau 2 (suite). Résumé des principales recommandations

Domaines

Diagnostic et
bilan (suite)

Recommandations
de traitement

Principales recommandations

Evaluation de la fonction rénale

— Les clinicien-ne-s doivent effectuer une mesure de base de la créatinine sérique dans
les trois mois suivant la naissance et la répéter si cliniquement indiquée (c.-a-d. pour
la surveillance en raison d'une valeur initiale élevée ou d'une épreuve d'imagerie
diagnostique évoquant un risque élevé de lésions des voies supérieures).

— Les clinicien-ne-s doivent procéder a une mesure de la créatinine sérique lorsque
I'enfant atteint de TNBAU est agé de 1 a 5 ans, en cas de modification des résultats a
|'échographie concernant les voies urinaires supérieures; cela dit, la créatinine sérique
peut également étre demandée sur la base d'une suspicion clinique et |'échographie
n'est pas un prérequis, car |'échographie rénale peut étre peu sensible a un déclin
précoce du débit de filtration glomérulaire estimé (DGFe).

— Les clinicien-ne-s devraient procéder a des analyses biochimiques sériques (y compris de
la créatinine sérique) chez les enfants atteints de TNBAU lorsqu'ils atteignent I'age de
cing ans. Par la suite, les clinicien-ne-s devraient envisager d'effectuer un dosage de la
créatinine sérique tous les ans s'ils ou elles craignent I'apparition d'une néphropathie
chronique (NC) ou pour surveiller la fonction rénale en cas de modification des
résultats de I'échographie des voies urinaires supérieures. Si I'enfant a une faible masse
musculaire, il faut envisager une autre mesure de la fonction rénale, comme la cystatine
C ou des examens en médecine nucléaire.

— Les clinicien-ne-s ne doivent demander une scintigraphie a I'acide dimercapto-succinique
(DMSA) que chez les nourrissons atteints de SB qui ont eu une VU fébrile ou qui
présentent un reflux vésico-urétéral (RVU) lors d'une cystographie mictionnelle.

Bilan urodynamique

— Les clinicien-ne-s doivent obtenir un bilan vidéo-urodynamique (ou bilan urodynamique
+ cystographie mictionnelle) de référence dans les 3 a 12 mois pour tou-te-s les
patient-e-s né-e-s avec un SB.

— Les clinicien-ne-s devraient envisager d'obtenir un bilan urodynamique pour les enfants
atteints de TNBAU chaque année jusqu'a ce que |'enfant ait trois ans, en particulier si les
éléments suivants sont observés : hostilité de la vessie, modifications des voies urinaires
supérieures, VU symptomatiques récurrentes.

— Les clinicien-ne-s ne doivent effectuer un bilan urodynamique chez les enfants atteints de
TNBAU agés de 3 a 5 ans qu'en présence des éléments suivants : modifications des voies
supérieures, IVU récurrentes, intérét du/de la patient-e et de sa famille pour la mise en
place d'un programme de continence urinaire (c.-a-d. volonté de la famille/du ou de la
patient-e de mettre en place un programme de continence urinaire).

— Les clinicien-ne-s devraient demander un bilan urodynamique chez les patient-e-s
atteint-e-s de TNBAU agé-e-s de plus de cing ans lorsqu'ils ou elles mettent en
place un programme de continence urinaire ou en présence des éléments suivants :
hydronéphrose ou cicatrisation rénale, VU symptomatiques récurrentes, changements
dans I'état de la continence urinaire.

Cathétérisme intermittent propre (CIP)

— Les clinicien-ne-s doivent mettre en place un cathétérisme intermittent propre (CIP) et
un traitement antimuscarinique chez les nourrissons atteints de TNBAU pour traiter
I"hostilité vésicale lorsque c'est indiqué selon I'échographie rénale/vésicale, le bilan
urodynamique et/ou le taux de créatinine sérique.

— Lorsque les enfants atteints de TNBAU atteignent |age de trois ans ou plus, les
clinicien-ne-s doivent mettre en place un CIP et un traitement antimuscarinique lorsque
des modifications des voies urinaires supérieures, des [VU symptomatiques récurrentes
ou une hostilité vésicale constatée lors d'un bilan urodynamique I'indiquent, ou lorsque
la famille souhaite mettre en place un programme de continence urinaire, ce qui indique
que la famille ou le/la patient-e est prét-e pour une telle intervention.

Niveau de preuve
et grade de
recommandation

Niveau de

preuve |I-1ll, forte
recommandation
basée sur des
rapports avec
données probantes
et les meilleures
pratiques actuelles

Niveau de

preuve |I-1ll, forte
recommandation
basée sur des
données probantes
et les meilleures
pratiques actuelles

Niveau de

preuve |I-1ll, forte
recommandation
basée sur des
données probantes

Source de
I'adaptation avec
citation directe ou
modifiée

SBA/NICE/
Irlande

SBA/ICCS/
Irlande/NICE

SBA/Irlande/
NICE

Les clinicien ne 's doivent informer les parents de la | —
nécessité éventuelle d'un cathétérisme intermittent
propre (CIP). Le CIP doit étre mis en place en cas

de risque élevé de morbidité urologique d'apres

les résultats de I'imagerie des voies urinaires (p. ex.
dilatation des voies supérieures, hydronéphrose de
haut grade, mégavessie).

Les clinicien ne s doivent diriger un nouveau-né
présentant un dysraphisme spinal vers une EMD
pour évaluation initiale.

Peu d'études se sont penchées sur le moment opti-

mal pour le premier examen échographique postna-
tal?2%; cela dit, il est devenu courant d'éviter d'effectuer
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Tableau 2 (suite). Résumé des principales recommandations

Domaines

Recommandations
de traitement
(suite)

Prise en charge
chirurgicale

Principales recommandations

Prophylaxie antibiotique
— Les clinicien-ne-s ne devraient pas utiliser systématiquement une prophylaxie antibiotique
contre les IVU chez les enfants atteints de TNBAU.
— Les clinicien-ne-s devraient envisager une prophylaxie antibiotique chez les enfants
atteints de TNBAU qui ont présenté une IVU récurrente ou grave au cours des 3 a 6
derniers mois.
— Avant de prescrire une prophylaxie antibiotique contre les VU, les clinicien-ne-s doivent :
a. Examiner les voies urinaires a la recherche d'une cause sous-jacente traitable
(comme des calculs urinaires ou une vidange incomplete de la vessie).

b. Tenir compte des risques et des avantages de la prophylaxie et en discuter avec le/la
patient-e et/ou ses tuteur-trice-s.

c. Se référer aux protocoles locaux approuvés par un-e microbiologiste ou discuter avec
un-e microbiologiste des schémas appropriés pour la prophylaxie antibiotique.

— Envisager une prophylaxie antibiotique pour les patient-es atteint-e-s d'IVU non traitée et
ayant des antécédents d'IVU symptomatique apres un changement de cathéter ou ayant
subi des lésions lors du cathétérisme

Anticholinergiques

— Les clinicien-ne-s doivent proposer des médicaments antimuscariniques aux enfants
atteints de TNBAU et présentant des symptomes de vessie hyperactive, tels qu‘une
augmentation de la fréquence, de I'impériosité et de I'incontinence. (Remarque :
I"antimuscarinique le plus couramment utilisé est le sirop d'oxybutynine, a raison de 0,2 a
0,4 mg/kg de poids corporel par jour).

— Les clinicien-ne-s doivent envisager un traitement antimuscarinique chez les enfants
atteints de TNBAU, d'affections cérébrales (p. ex. paralysie cérébrale) et de symptomes de
vessie hyperactive.

— Les clinicien-ne-s doivent envisager un traitement antimuscarinique chez les enfants
atteints de TNBAU et dont le bilan urodynamique montre une altération du stockage
vésical (hyperactivité neurogene du détrusor et mauvaise compliance).

— Apres |'amorce d'un traitement antimuscarinique, les clinicien-ne-s doivent surveiller le
volume d'urine résiduel chez les enfants atteints de TNBAU qui n'utilisent pas de cathéter
intermittent ou a demeure.

Injection de toxine botulinique

— Les clinicien-ne-s doivent envisager I'injection de toxine botulinique de type A dans la
paroi vésicale (6 a 10 unités/kg par dose jusqu'a un maximum de 300 unités par dose)
pour les enfants et les adolescent-es atteint-e-s d'une maladie de la moelle épiniere et
présentant des symptomes de vessie hyperactive ou dont le bilan urodynamique montre
une altération du stockage vésical et chez qui les antimuscariniques se sont révélés
inefficaces ou mal tolérés.

Vésicostomie

— Chez les patient-e-s présentant un reflux de haut grade et des IVU fébriles récurrentes,
une dérivation temporaire pour incontinence (p. ex. urétéro-cutanéostomie) peut étre
envisagée pour protéger les voies supérieures.

— Une vésicostomie pour traiter |'incontinence — de préférence une stomie de Blocksom
— est une option pour réduire la pression intravésicale chez les enfants/nouveau-nés si
on note une mauvaise observance du CIP par les parents et/ou si le CIP par I'urétre est
extrémement difficile ou impossible en raison de circonstances anatomiques ou sociales.

Dérivation urinaire continente cathétérisable

— La création d'une voie cutanée cathétérisable pour assurer la continence peut étre
proposée a certains enfants d'dge scolaire ou a tou-te-s les adolescent-e-s qui ont des
difficultés a effectuer un CIP par I'urétre.

Niveau de preuve
et grade de
recommandation

Level of evidence
I, strong
recommendations
based on evidence

Niveau de

preuve II-lll, forte
recommandation
basée sur des
rapports avec
données probantes
et les meilleures
pratiques actuelles

Niveau de

preuve [I-Ill, forte
recommandation
basée sur des
données probantes

Niveau de preuve
I11-1V, faible
recommandation
basée sur des
données probantes
et les meilleures
pratiques actuelles

Niveau de preuve
I11-1V faible
recommandation
basée sur les
données probantes
et les meilleures
pratiques actuelles

Source de
I'adaptation avec
citation directe ou
modifiée

SBA/ NICE

SBA/ICCS/
Irlande

NICE/EAU-
ESPU/ICCS

EAU-ESPU/
ICCS/NICE

EAU-ESPU

une échographie dans les deux premiers jours suivant
la naissance,
d’hydronéphrose en raison de la déshydratation phy-
siologique du nouveau-né?. Les lignes directrices de

car on craint de sous-estimer le degré
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'ESPU-EAU et de TAUC/UPC sur I'évaluation de I'hy-
dronéphrose anténatale et la Society for Fetal Urology
(SFU) suggerent d'effectuer une échographie dans les |
a 4 semaines suivant la naissance?*. |l est raisonnable
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Tableau 2 (suite). Résumé des principales recommandations

Domaines Principales recommandations Niveau de prewve | Source de
ef grade de I'adaptation avec
recommandation citation directe ou
modifiée
Prise en charge | Cystoplastie d’augmentation Niveau de NICE/SBA/
chirurgicale — Les clinicien-ne-s devraient envisager une cystoplastie d'augmentation utilisant un preuve lIl, faible | Irlande/EAU-
(suite) segment intestinal chez les enfants atteints de TNBAU : recommandation | ESPU
a. aussi atteints de troubles neurologiques non progressifs et de complications liées a | basée sur
des troubles du stockage vésical (p. ex. hydronéphrose ou incontinence); et les données
b. uniquement aprés une évaluation clinique et urodynamique approfondie et une probantes et
discussion avec le ou la patient-e et/ou sa famille et ses soignant-e-s sur les les meilleures

complications, les risques et les autres options de traitement.

— Les clinicien-ne-s doivent demander des analyses biochimiques sériques, y compris la
mesure de la vitamine B12, tous les ans chez les patient-e-s ayant subi une cystoplastie
d'augmentation et leur proposer un suivi a vie en raison du risque de complications a
long terme.

pratiques actuelles

Bandelettes, agents gonflants et sphincters urinaires artificiels pour traiter I'incontinence | Niveau de preuve | NICE/EAU-ESPU

du risque d'érosion urétrale.

neurogéne a |'effort 11-1V, faible

— Les clinicien-ne-s devraient envisager la pose par voie chirurgicale d'une bandelette recommandation
aponévrotique autologue chez les enfants atteints de TNBAU et d'incontinence basée sur
neurogene a 'effort. les données

— Les clinicien-ne-s ne devraient pas utiliser systématiquement des bandes synthétiques et | probantes et
des bandelettes chez les enfants atteints d'incontinence neurogene a I'effort en raison | les meilleures

pratiques actuelles

— Chez certains enfants atteints de TNBAU, les clinicien-ne-s peuvent envisager |'injection
endoscopique d'un agent gonflant pour le traitement de |'incontinence urinaire en
présence de vessie neurogene.

— Le ou la clinicien-ne ne doit envisager la mise en place d'un sphincter urinaire artificiel
chez les enfants atteints de TNBAU et d'incontinence urinaire neurogéne a I'effort que si
on s'attend a un échec avec une autre intervention (p. ex. une bandelette aponévrotique

sphincter urinaire artificiel :

rechange;

autologue) en raison du poids des serviettes hygiéniques sur 24 heures (> 400 g/jour)
ou du nombre de serviettes hygiéniques par jour (> 5). Lorsqu‘on envisage la pose d'un

a. discuter avec la personne et/ou ses proches des risques associés au dispositif, de la
nécessité éventuelle de répéter |'intervention chirurgicale et des interventions de

b. s'assurer que la vessie a une capacité de stockage a basse pression adéquate.

Lavement antérograde ou caecostomie pour la prise en charge intestinale

— Les clinicien-ne-s doivent discuter d'une caecostomie ou d'un lavement antérograde dans
le cas des enfants atteints de constipation grave qu’un régime alimentaire, des laxatifs
oraux, une thérapie rectale et des irrigations transanales n'ont pas atténuée.

SBA/ICCS/EAU-
ESPU/Irlandais

Niveau de preuve
II-1V, faible
recommandation
basée sur

les données
probantes et

les meilleures
pratiques actuelles

de supposer que I'hydronéphrose anténatale de haut
grade (grade 3 ou 4 de la SFU) doit étre évaluée par
imagerie rapidement afin d'établir un point de référence
pour les comparaisons futures, tandis que I'hydronéph-
rose de bas grade (grade | ou 2 de la SFU) peut étre
évaluée par imagerie a un moment ultérieur’*?. |l est
généralement conseillé de prévoir une échographie de
suivi a I'dge de 4 a 6 semaines pour réévaluer la pré-
sence d’hydronéphrose?.

Au cours des premiers jours de vie, le taux de créa-
tinine sérique du nouveau-né refléte principalement la
clairance placentaire et la fonction rénale de la mere.
La créatininémie initiale peut commencer a &tre mesu-
rée dés le deuxiéme jour de vie?. Les nourrissons nés

a terme et en bonne santé atteignent généralement
leur taux de créatinine sérique de base dans les deux
semaines qui suivent leur naissance, tandis que les
prématuré e s relativement en bonne santé peuvent
mettre entre 3 et 8 semaines avant que ne se stabilisent
leurs taux?®®.

Selon le protocole SBA-UMPIRE (Urologic
Management to Preserve Initial Renal Function Protocol
for Young Children with Spina Bifida) et les lignes direc-
trices de 'ESPU-EAU, un cathéter a demeure est mis
en place pour traiter les méningo-myélocéele réparées
apres la naissance jusqu’a ce que le ou la patient - puis-
se étre positionné e en décubitus dorsal sans danger.
Ensuite, un CIP est effectué toutes les six heures?*?.
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Tableau 2 (svite). Résumé des principales recommandations

Domaines

Suivi  vie et
soins de transifion

Principales recommandations

Protocoles de suivi et de surveillance

— Les clinicien-ne-s ne doivent pas se fier uniquement a la créatinine sérique et au DFGe
pour surveiller la fonction rénale chez les personnes atteintes de TNBAU.

— Les clinicien-ne-s doivent envisager d'utiliser le DFG isotopique lorsqu‘une mesure
précise est nécessaire (p. ex. si I'imagerie des reins porte a croire que la fonction rénale
pourrait étre compromise).

— Les clinicien-ne-s devraient proposer une surveillance des reins par échographie tout
au long de la vie aux personnes présentant un risque élevé de complications rénales
(p. ex. envisager une échographie de surveillance tous les ans ou tous les deux ans).
Les personnes a risque élevé comprennent les personnes atteintes de SB et celles qui
présentent des caractéristiques défavorables lors du bilan urodynamique, telles qu‘une
mauvaise compliance vésicale, un DVS ou un RVU.

— Les clinicien-ne-s devraient envisager un bilan urodynamique dans le cadre d'un
programme de surveillance pour les personnes présentant un risque élevé de
complications des voies urinaires (p. ex. les personnes atteintes de SB, de Iésions de la
moelle épiniére ou d'anomalies anorectales).

— Les clinicien-ne-s ne doivent pas utiliser la scintigraphie rénale dans le cadre d'une
surveillance de routine chez les personnes atteintes de TNBAU;

— Les clinicien-ne-s ne doivent pas utiliser la cystoscopie pour la surveillance de routine
chez les personnes atteintes de TNBAU.

— Les clinicien-ne-s doivent procéder a une cystoscopie et a une imagerie appropriée des
voies urinaires supérieures chez les adolescent-e-s et les jeunes adultes qui ont subi une
augmentation de la vessie, lorsque les éléments suivants sont présents :

a. Changement constaté lors de I'examen clinique concernant |'état des voies urinaires
supérieures ou inférieures;

Hématurie macroscopique;

IVU symptomatiques récurrentes

Incontinence accrue

Douleurs pelviennes

Transplantation rénale subie en présence du virus BK/polyomavirus.

~o o0 o

Soins de transition

— Des soins de transition devraient étre proposés pour favoriser |'accés a une prise en
charge ininterrompue et adaptée au développement et a des soins préventifs pendant
toute la période de transition — vers I'age de 14 a 21 ans.

Niveau de preuve
et grade de
recommandation

Niveau de preuve
[1I-1V, forte
recommandation
basée sur

les données
probantes et

les meilleures
pratiques

Niveau de preuve
[1I-1V, forte
recommandation
basée sur

les données
probantes et

les meilleures
pratiques

Source de
I'adaptation avec
citation directe ou
modifiée

NICE/SBA

SBA/NICE/
Irlande/EAU-
ESPU

CIP : cathétérisme intermittent propre; Cr : créatinine; DFGe : débit de filtration glomérulaire estimé; DMSA : acide dimercapto-succinique; DVS :
dyssynergie vésicosphinctérienne; EAU : European Association of Urology; ESPU : European Society for Pediatric Urology; ICCS : International
Children’s Continence Society; EMD : équipe multidisciplinaire; HND : hyperactivité neurogéne du détrusor; NICE : National Institute for Health and
Care Excellence; TNBAU : trouble neurogéne du bas appareil urinaire; SB : spina bifida; SBA : Spina Bifida Association; IVU : infection des voies
urinaires; BVU : bilan vidéo-urodynamique; BVUCM : bilan vidéo-urodynamique + cystographie mictionnelle; RVU : reflux vésico-urétéral.

Le concept de l'initiation précoce du CIP peut étre
difficile a accepter pour les familles, en particulier pour
les jeunes parents. Les clinicien ne s doivent compren-
dre les facteurs favorables et les obstacles a la mise en
ceuvre du CIP%*%, Les soignant e s bénéficient d'une
période d'adaptation pour apprendre que leur enfant
a besoin d'un CIP; les informations prénatales ou pos-
tnatales précoces les aident a se faire a I'idée du CIP.
Les clinicien ne s devraient fournir de l'information sur
la faible morbidité des CIP, ce qui pourrait favoriser
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I'acceptation et I'observance®!. L'enseignement et le
réconfort de I'équipe soignante renforcent la confiance
des soignant e s. En outre, plusieurs études ont montré
que l'initiation précoce du CIP pour traiter une vessie
hostile permet de préserver la fonction rénale 2%, En
outre, l'orientation initiale vers une EMD et I'évaluation
continue par cette équipe permettent de prendre des
décisions plus éclairées™. Il est impératif de noter que
la prévalence de l'allergie au latex est plus élevée chez
les patient e 's atteint e s de SB; il est donc de la plus
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haute importance de garantir un environnement sans
latex et de faire preuve de prudence quant a I'utilisa-
tion de matériaux en latex de caoutchouc naturel en
présence de patient e s atteint e s de SB®.

Service/clinique avec équipe
multidisciplinaire pour le traitement du
spina bifida

B RECOMMANDATION 3 (FORTE

RECOMMANDATION, NP [1I-1V)

- Les enfants atteints de TNBAU doivent étre exa-
minés au moins une fois par an par 'EMD a la
clinique de SB.

- L’équipe spécialisée en SB est responsable de la
formation et du soutien des équipes locales.

- ldéalement, une équipe multidisciplinaire com-
plete pour le traitement du SB se compose des
principaux -ales professionnel e 's suivant e s
: neurochirurgien ne, urologue, chirurgien ne
orthopédique, infirmier -ere spécialisé -e en SB,
infirmier -ere praticien ne spécialisé e, pédiatre,
travailleur euse social €, physiothérapeute et ergo-
thérapeute. D'autres professionnel e s de la santé
peuvent étre utiles, notamment un -e nutritionniste.

Les lignes directrices de la SBA et de I'lMande recom-
mandent que les enfants atteints de TNBAU soient exa-
minés au moins une fois par an afin d'assurer un suivi
et une évaluation de routine par une EMD spécialisée
dans les soins liés au TNBAU**¥. La littérature a mon-
tré qu'une équipe multidisciplinaire est essentielle pour
assurer des soins coordonnés et maintenir la santé des
patient e s atteint e s de TNBAU**¥*, L es lignes direc-
trices de la SBA et de I'lMande précisent que les membres
essentiel le s de 'EMD sont les neurochirurgien ne s, qui
peuvent fournir des renseignements complets sur les
approches chirurgicales prénatales et postnatales et pro-
poser une prise en charge réaliste a long terme®. Les
urologues s'occupent de la santé rénale, de la continence
urinaire et sociale, de toute intervention sur la vessie et
lintestin (généralement avec une équipe d'infirmier €re s
spécialisé -e s en gastro-entérologie ou d'infirmier €re s
praticien ne s), tandis que les chirurgien ne s orthopé-
distes s'occupent de la croissance, de la mobilité et de la
fonction du squelette. Les pédiatres spécialistes du déve-
loppement, les physiothérapeutes, les ergothérapeutes
et les infirmier -ére s de pratique avancée se concen-
trent sur 'optimisation de la fonction globale, la prise en
charge de la fonction vésicale et intestinale, les besoins
médicaux, le soutien aux soignant e s, la détermination
des ressources, 'accés aux soins et le soutien a la santé
mentale. Les travailleur euse s sociaux ales apportent

Tableau 3. Résumé des examens recommandés chez un enfant atteint de
TNBAU

Age Ftudes recommandaes
0a3mois | Echographie rénale/vésicale de base
e Taux de créatinine sérique de base
e Scintigraphie au DMSA en cas d'IVU fébrile ou de reflux vésico-urétéral
3a12mois | © Répétition de I'échographie rénale/vésicale (tous les 3 a 6 mois)
® Bilan vidéo-urodynamique de base (ou BVU + BVUCM)
e Taux de créatinine sérique en cas de modification des résultats concernant les voies
urinaires supérieures
1d2ans o Fchographie rénale/vésicale tous les 6 mois
e Bilan urodynamique annuel
o Taux de créatinine sérique en cas de modification des résultats concernant les voies
urinaires supérieures
245 ans o Fchographie rénale/vésicale chaque année si la situation est stable, sans VU ni
modification visible a I'imagerie
e Une échographie supplémentaire est nécessaire en cas d'IVU récurrentes ou
d'hostilité vésicale cernée lors du bilan urodynamique
e Taux de créatinine sérique en cas de modification des résultats concernant les voies
urinaires supérieures
e Bilan urodynamique annuel jusqu‘a 3 ans
e Bilan urodynamique entre 3 et 5 ans uniquement en cas de modifications des voies
supérieures, d'IVU récurrentes, d'intérét manifesté par le/la patient-e et sa famille
pour la mise en place d'un programme de continence urinaire
5ans et plus | ® Taux de créatinine sérique tous les ans si on redoute une néphropathie chronique
ou si on constate des changements dans les voies urinaires supérieures
e Bilan urodynamique en cas d'instauration d'un programme de continence urinaire;
ou en cas d'hydronéphrose ou de cicatrisation rénale, d'IVU symptomatiques
récurrentes ou de modifications du statut concernant la continence urinaire

un soutien émotionnel et un dépistage en matiére de
santé mentale et facilitent 'accés aux ressources finan-
cieres et émotionnelles. Occasionnellement, un diété-
ticien peut aider a la gestion du poids et a I'évaluation
nutritionnelle®.

Anamnése et examen physique

B RECOMMANDATION 4 (FORTE
RECOMMANDATION, NP 1V)

Lors de I'évaluation des voies urinaires inférieures chez
les enfants atteints de TNBAU, les clinicien ne s doivent
procéder a une anamnese et a un examen physique,
y compris la collecte des renseignements mentionnés
dans le tableau 5.

Les lignes directrices du NICE et de la SBA recom-
mandent que ['évaluation du TNBAU chez I'enfant
comprenne une évaluation clinique compléte avec
anamnése et examen physique®*. Les données
obtenues grace a I'anamnése et a I'examen physi-
que facilitent les discussions avec les patient e s, les
soignant e s et les équipes cliniques, ce qui permet de
prendre des décisions éclairées concernant les appro-
ches de prise en charge appropriées®. Plus précisé-
ment, I'évaluation du TNBAU nécessite de prendre
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Tableau 4. Vue d’ensemble des considérations relatives aux différentes interventions chirurgicales pour traiter un

TNBAU chez I’e

Option chirurgicale

Vésicostomie

Dérivation urinaire
confinente
cathétérisable

de Mitrofanoff
(appendico-
vésicostomie)

Cystoplastie
d’augmentation

Bandelettes

Agents gonflants

Sphincter urinaire
artificiel

Lavement
antérograde
de Malone ou
c&@costomie

Objectif

Dérivation urinaire
par une stomie
abdominale

Dérivation urinaire
continente

Augmenter la
capacité de stockage
de la vessie et la
compliance

Rétablissement de la
continence urinaire

Rétablissement de la
continence urinaire

Rétablissement de la
continence urinaire

Facilitation de la
prise en charge
intestinale Création
d'une dérivation
continente
cathétérisable
permettant un
lavement intestinal

Avantages

Prévention des lésions des
voies urinaires supérieures

Amélioration de la prise en
charge de la vessie

Préservation de la fonction
des voies supérieures

Amélioration de
I'indépendance avec les
cathéters a demeure

Amélioration de la fonction
vésicale

Réduction des pressions
intravésicales

Amélioration de la continence
urinaire

Prévention des lésions des
voies urinaires supérieures

Traitement efficace de
I'incompétence sphinctérienne

Option de traitement
moins invasive et taux de
complication plus faible
que les autres options
chirurgicales

Taux de réussite élevés dans
le traitement de I'incontinence
a l'effort

Amélioration de la qualité
de vie

Amélioration de la continence
intestinale

Amélioration de la qualité
de vie

Considérations

Forme incontinente de
dérivation urinaire

Risque de complications
stomiales (p. ex. sténose,
fuite, infection ou prolapsus
muqueux)

Risque d'incontinence
urinaire persistante

Dépendance a I'égard du
cathétérisme

Nécessité éventuelle d'une
évaluation métabolique,
d'un traitement de tout
déséquilibre électrolytique

Evaluer la compliance

Prise en compte du choix du
matériel autologue et des
complications potentielles au
site de prélevement

Résultats limités a long terme

Risque de défaillance
mécanique et de révision
chirurgicale

Complication potentielle :
érosion urétrale et infection

Risque de complications
stomiales (p. ex. sténose,
fuite et prolapsus muqueux)

Caractéristiques des patient-e-s

Convient aux nourrissons et aux jeunes
enfants avec mauvaise vidange urinaire,
présentant des VU récurrentes ou qui
sont incapables d'effectuer un CIP

Convient aux patient-e-s dont
I'appendice est intact ou qui disposent
d'autres structures pouvant convenir (p.
ex. iléon — technique de Monti) pour
créer une dérivation cathétérisable

Convient aux patient-e-s ayant une
faible capacité vésicale et une mauvaise
compliance, en I'absence de contre-
indication (p. ex. maladie inflammatoire
de |'intestin, résection antérieure
importante de I'intestin gréle). Capable
de pratiquer le CIP et de se conformer a
une irrigation réguliere pour prévenir les
complications (bouchon muqueus, calcul,
infection récurrente ou rupture)

Convient aux patient-es atteint-e-s
d'incontinence d'effort modérée due a
une incompétence sphinctérienne et a
une pression abdomino-détrusorienne
suffisante pour surmonter la résistance
infravésicale

Convient aux patient-es atteint-e-s
d'incontinence urinaire d'effort légeére
et ne répondant pas aux traitements
conservateurs

Convient aux patient-e-s atteint-e-s
d'incontinence modérée a grave due
a une incompétence sphinctérienne
et ayant des capacités cognitives et
une dextérité manuelle normales pour
manipuler le dispositif

Convient aux patient-e-s présentant

un trouble neurogene intestinal et une
mauvaise réponse aux traitements
conservateurs, ayant un appendice
intact permettant de créer une
dérivation cathétérisable pour lavement
antérograde de Malone ou caecostomie
pour la préférence du dispositif ou si
I'appendice n'est pas une option.

en compte a la fois le trouble des voies urinaires et
les affections neurologiques sous-jacentes qui peu-
vent affecter les patient e s de différentes maniéres,
et chaque patient e doit étre pris en charge dans le
cadre d'un schéma individualisé.
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Diagnostic et bilan

B RECOMMANDATION 5 : ECHOGRAPHIE

RENALE ET VESICALE (FORTE

RECOMMANDATION, NP I1I-1V)

—  Chez les enfants atteints de TNBAU ou présen-
tant un risque élevé de présenter un TNBAU, les
clinicien ne s doivent réaliser une échographie
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rénale/vésicale de référence dans les trois mois
suivant la naissance et la répéter tous les six mois.

- Chez les enfants atteints de TNBAU, les
clinicien ne s doivent procéder a une échographie
des reins et de la vessie tous les six mois si I'enfant
est 4gé de moins de deux ans.

- Lorsqu'un enfant atteint de TNBAU a plus de deux
ans, les clinicien ne s doivent procéder a une écho-
graphie tous les ans si I'enfant est dans un état
stable, sans IVU ni modification visible a l'imagerie.

- Réaliser une échographie rénale/vésicale, si néces-
saire, si I'enfant présente des VU symptomatiques
récurrentes ou si le bilan urodynamique pointe
vers une hostilité vésicale.

La surveillance non invasive par échographie
convient au dépistage initial du TNBAU chez I'enfant,
afin d'orienter la prise en charge ultérieure. La plupart
des nouveau-nés atteints de SB ont des voies urinaires
supérieures normales. Une étude de Tanaka et al. a
montré que sur |88 nourrissons atteints de SB ayant
deux reins, seuls 3,7 % présentaient une hydronéph-
rose de haut grade sur un ou les deux reins, 40,4 %,
une hydronéphrose de bas grade sur un ou les deux
reins, et 55,9 % avaient deux reins normaux. En outre,
84,6 % des nourrissons atteints de SB ne présentaient
pas de reflux?’; cependant, les premiéres constatations
de changements dans I'échographie des reins et de la
vessie indiquent un risque de changements dans les
voies supérieures, tels que I'épaisseur de la paroi de
la vessie observée par échographie et permettant de
prédire des |ésions rénales. Si l'augmentation de I'épais-
seur de la paroi de la vessie a I'échographie n'est pas
prise en charge, sans mesures préventives appropriées
ou méme avec une prise en charge proactive précoce,
environ 50 % des enfants présenteront de lésions des
voies urinaires supérieures dans les cing ans en raison
de I'hostilité de la vessie?*!*%. Ainsi, en adaptant les
lignes directrices de la SBA, le groupe d'auteure s du
présent guide de pratique de 'AUC s’entendait pour
dire que pendant les premiéres années de vie, il est
important de se concentrer sur la surveillance des voies
urinaires par imagerie pour prévenir les Iésions rénales
tout en garantissant une vessie a basse pression et un
systéme urinaire sans infection 2,

B RECOMMANDATION 6 : EVALUATION

DE LA FONCTION RENALE (FORTE

RECOMMANDATION, NP [1I-1V)

- Lesclinicien ne s doivent effectuer une mesure de
base de la créatinine sérique dans les trois mois
suivant la naissance et la répéter si cela est clini-
quement indiqué (c.-a-d. pour la surveillance en

Tableau 5. Eléments de I"anamnése et de I’examen
physique

- Symptdmes touchant les voies urinaires, tels que les IVU symptomatiques, la
prise en charge et I'état de la vessie (y compris le journal des mictions ou le
tableau fréquence/volume)

- Symptomes neurologiques ef diagnosfic (s'il est connu)

- Evolution clinique de la maladie neurologique

- Symptomes intestinaux et prise en charge

- Fonction sexuelle chez les adolescent-e-s

- Comorbidités

- Utilisation de médicaments sur ordonnance ou en vente libre ou autres
traitements

- Mobilité et fonction manuelle

- Foncfion cognitive

- Soutien social

- Style de vie

- Mesure de la tension artérielle

- Examen abdominal

- Examen des organes génitaux externes

- Examen vaginal ou rectal si cliniquement indiqué (par exemple, pour
chercher des signes d'impaction fécale ou des altérations du tonus anal)

Tableau 6. Définition d’une IVU symptomatique chez les patient-es atteint-e-s

de SB

IVU selon la présence de symptomes, un test d'urine positif et une culture d’urine
- Analyse d'urine positive

- Culture d'urine positive sur un échantillon obtenu par cathétérisme

- Fuite entre les CIP

- Apparition de douleurs pelviennes ou dorsales

- Fidvre (100,4 F°/38,0 °)

Analyse d'urine positive

- > traces de nifrite ou d'estérase leucocytaire @ I'analyse d'urine par bandelette réactive

- >10 globules blancs (GB)/champ d fort grossissement (CFG), échantillon non centrifugé, ou > 5 GB/CFG,
échantillon centrifugé

Culture d'urine positive

- > 50000 unités formant colonies/mL (échantillon stérile obtenu par cathéter ou aspiration par cathéter sus-
pubien)

- >100 000 unités formant colonies/mL dans un échantillon propre obtenu par miction

CIP : cathétérisme intermittent propre; IVU : infection des voies urinaires

raison d'une valeur initiale élevée ou d'une épreuve
d'imagerie diagnostique évoquant un risque élevé
de Iésions des voies supérieures).

—  Les clinicien ne s doivent procéder a une mesure
de la créatinine sérique lorsque I'enfant atteint de
TNBAU est 4gé de | a 5 ans, en cas de modifica-
tion des résultats a I'échographie concernant les
voies urinaires supérieures; cela dit, la créatinine
sérique peut également étre demandée sur la base
d'une suspicion clinique et I'échographie n'est pas
un prérequis, car I'échographie rénale peut étre
peu sensible a un déclin précoce du débit de fil-
tration glomérulaire estimé (DGFe).

- Les clinicien ne s devraient procéder a des analy-
ses biochimiques sériques (y compris de la créati-
nine sérique) chez les enfants atteints de TNBAU
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lorsqu'ils atteignent I'dge de cing ans. Par la suite,
les clinicien ne s devraient envisager d'effectuer
un dosage de la créatinine sérique tous les ans
s'ils ou elles craignent I'apparition d'une néphro-
pathie chronique (NC) ou pour surveiller la fonc-
tion rénale en cas de modification des résultats
de I'échographie des voies urinaires supérieures.
Si I'enfant a une faible masse musculaire, il faut
envisager une autre mesure de la fonction rénale,
comme la cystatine C ou des examens en méde-
cine nucléaire.

— Les clinicien ne s ne doivent demander une scin-
tigraphie a l'acide dimercapto-succinique (DMSA)
que chez les nourrissons atteints de SB qui ont
eu une IVU fébrile ou qui présentent un reflux
vésico-urétéral (RVU) lors d'une cystographie
mictionnelle.

L'objectif sous-jacent de la prise en charge urolo-
gique des enfants présentant un risque de TNBAU
est de maintenir une fonction rénale normale deés la
naissance???*?_ || est donc important de procéder a
une évaluation objective de la fonction rénale pendant
la surveillance. La Société canadienne de néphrologie
a approuvé la mise a jour de 2017 du guide clinique
Kidney Disease Improving Global Outcomes 2017 clinical
practice guideline update for the diagnosis, evaluation,
prevention, and treatment of chronic kidney disease-mine-
ral and bone disorder (KDIGO), qui suggere d'évaluer
systématiquement la fonction rénale chez tou te s les
patient e s atteint e s de néphropathie chronique ou
présentant un risque de progression®. Bien qu'il soit
acceptable de recourir a la mesure de la créatinine
sérique et a une équation pour le calcul du DFGe
en vue de 'évaluation initiale de la fonction rénale, la
créatinine est un mauvais marqueur du DFGe en raison
de la faible masse musculaire des patient e s atteint e s
de SB, ce qui entraine une surestimation de la fonction
rénale, en particulier chez les patient e s qui ne sont
pas ambulatoires™®. Par conséquent, s'il est établi que
le ou la patient e a une faible masse musculaire, les
clinicien ne 's devraient envisager la cystatine C ou des
examens de médecine nucléaire comme mesure plus
précise de la fonction rénale® 8, La scintigraphie au
DMSA ne doit étre utilisée que de maniere sélective
pour I'évaluation de la fonction rénale d'un nouveau-
né atteint de dysraphisme spinal, apres une évaluation
initiale par échographie. Selon I'étude récente de Cascio
et al., il est recommandé de limiter les examens de
médecine nucléaire aux nourrissons atteints de SB qui
présentent une VU fébrile ou un RVU, afin d'éviter les
examens de médecine nucléaire inutiles*.
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B RECOMMANDATION 7 : BILAN
URODYNAMIQUE (FAIBLE RECOMMANDATION,
NP 11-11)

- Les clinicien ne s doivent obtenir un bilan vidéo-
urodynamique (ou bilan urodynamique + cystogra-
phie mictionnelle) de référence dans les 3 a |2 mois
pour tou te s les patient e s né e s avec un SB.

- Les clinicien ne s devraient envisager d'obtenir un
bilan urodynamique pour les enfants atteints de
TNBAU chaque année jusqu'a ce que 'enfant ait
trois ans, en particulier si les éléments suivants sont
observés : hostilité de la vessie, modifications des
voies urinaires supérieures, VU symptomatiques
récurrentes.

-  Lesclinicien ne s ne doivent effectuer un bilan uro-
dynamique chez les enfants atteints de TNBAU
dgés de 3 a 5 ans qu'en présence des éléments
suivants : modifications des voies supérieures, VU
récurrentes, intérét du/de la patient e et de sa
famille pour la mise en place d'un programme de
continence urinaire (c.-a-d. volonté de la famille/
du ou de la patient € de mettre en place un pro-
gramme de continence urinaire).

- Les clinicien ne s devraient demander un bilan
urodynamique chez les patient e s atteint e s de
TNBAU agé e s de plus de cing ans lorsqu'ils ou
elles mettent en place un programme de conti-
nence urinaire ou en présence des éléments sui-
vants : hydronéphrose ou cicatrisation rénale, VU
symptomatiques récurrentes, changements dans
I'état de la continence urinaire.

L'évaluation urodynamique de base et de suivi est
essentielle pour évaluer la fonction vésicale, y compris
la capacité, la compliance et la pression”**. Le bilan
urodynamique permet de cerner et de surveiller les
enfants atteints de TNBAU qui présentent un risque
de progression du trouble vésical nécessitant une prise
en charge rapide des parameétres vésicaux hostiles afin
de prévenir un développement défavorable des voies
urinaires supérieures?®*. Chez les enfants atteints de
TNBAU, les approches proactives et réactives sont
toutes deux envisagées dans le contexte du systeme
de santé canadien, avec une disponibilité variable des
ressources®®; cela dit, un bilan urodynamique mictionnel
ou un bilan urodynamique + cystographie mictionnelle
sont préférables pour déceler tout reflux et toute ano-
malie vésicale et indiquer une intervention en cas de seuil
de pression de fuite du détrusor (DLPP) = 40 cmH,O
ou d'hyperactivité neurogene du détrusor (HND) et
de dyssynergie vésico-sphinctérienne (DVS)?2235:29:4249,

Plusieurs études de recherche ont indiqué que les
enfants de plus de trois ans qui présentent une anoma-
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lie occulte du tube neural mais qui n'ont pas été opérés
ou qui ont recu un diagnostic tardif de dysraphisme
occulte présentent généralement une lésion du moto-
neurone supérieur ou inférieur, ou une combinaison
des deux®'3. A la suite d'une poussée de croissance,
ces enfants peuvent présenter de nouveaux sympto-
mes urologiques en raison de la fixation de la moelle
épiniere; ces cas se manifestent souvent par une incon-
tinence ou une constipation lorsque I'enfant atteint I'age
de trois ans ou plus®. Le bilan urodynamique est un
moyen essentiel de déterminer objectivement I'impact
d'un dysraphisme spinal occulte sur la fonction de la
moelle épiniére inférieure®. Il est donc recommandé
d’envisager un bilan urodynamique annuel pour les
enfants atteints de TNBAU jusqu'a ce qu'ils atteignent
I'age de trois ans™.

Recommandations de traitement

B RECOMMANDATION 8 : CATHETERISME
INTERMITTENT PROPRE (RECOMMANDATION
FORTE, NP [I-11)

- Les clinicien ne s doivent mettre en place un
cathétérisme intermittent propre (CIP) et un
traitement antimuscarinique chez les nourrissons
atteints de TNBAU pour traiter 'hostilité vésicale
lorsque c’est indiqué selon I'échographie rénale/
vésicale, le bilan urodynamique et/ou le taux de
créatinine sérique.

- Lorsque les enfants atteints de TNBAU atteignent
I'age de trois ans ou plus, les clinicien ne s doivent
mettre en place un CIP et un traitement antimus-
carinique lorsque des modifications des voies
urinaires supérieures, des IVU symptomatiques
récurrentes ou une hostilité vésicale constatée lors
d'un bilan urodynamique l'indiquent, ou lorsque la
famille souhaite mettre en place un programme de
continence urinaire, ce qui indique que la famille
ou le/la patient e est prét e pour une telle inter-
vention.

Aprés avoir atteint la stabilité suite a la fermeture
neurochirurgicale ou en présence d'indications radio-
graphiques ou cliniques de changements significatifs, des
bilans urodynamiques initiaux et annuels sont effectués
jusqu'a I'age de trois ans?. L'objectif principal du bilan
urodynamique et du CIP précoces est de cermer les
patient e s présentant des parameétres vésicaux néfastes
afin d'intervenir avant qu'une Iésion des voies urinaires
supérieures n'apparaisse. Par conséquent, la mise en
ceuvre d'une stratégie de CIP précoce avec un trai-
tement anticholinergique est recommandée pendant
la période néonatale, guidée par I'échographie de la

vessie rénale, les résultats du bilan urodynamique et/
ou le bilan de la fonction rénale?**,

Plusieurs études ont montré qu'un traitement pré-
coce de la vessie hostile par CIP permettait de préser-
ver la fonction rénale. Des études ont montré qu'une
prise en charge réactive et tardive de la vessie chez
les enfants atteints de TNBAU risque d'entrainer une
détérioration de la fonction rénale chez 50 % d'entre
eux, alors que I'approche proactive a montré que seuls
2a 19 9% d'entre eux évoluaient vers une détérioration
de la fonction rénale®23343505455 En outre, en compa-
rant le cathéter urétral a demeure au CIP, une récente
revue systématique et une méta-analyse ont montré
que chez les patient e s atteint e s de vessie neurogéne
nécessitant un drainage par cathéter, I'utilisation du CIP
est associée a des taux d'IVU inférieurs a ceux des
cathéters a demeure. En adaptant la recommandation
de la SBA, le groupe d'expert e s recommande égale-
ment d'encourager I'enfant a faire son autocathétérisme
lorsqu'’il est capable de le faire sur le plan cognitif et
physique. La participation précoce du ou de la patient e
dans le CIP est justifiée par la promotion de la conti-
nence sociale a un age précoce.

B RECOMMANDATION 9 : PROPHYLAXIE

ANTIBIOTIQUE (FORTE RECOMMANDATION, NP 1i)

— Lesclinicien ne s ne devraient pas utiliser systéma-
tiquement une prophylaxie antibiotique contre les
VU chez les enfants atteints de TNBAU.

— Les clinicien ne s devraient envisager une pro-
phylaxie antibiotique chez les enfants atteints de
TNBAU qui ont présenté une IVU récurrente ou
grave au cours des 3 a 6 deriers mois.

— Avant de prescrire une prophylaxie antibiotique
contre les VU, les clinicien ne s doivent :

a. Examiner les voies urinaires a la recherche
d'une cause sous-jacente traitable (comme
des calculs urinaires ou une vidange incom-
plete de la vessie).

b. Tenir compte des risques et des avantages
de la prophylaxie et en discuter avec le/la
patient e et/ou ses tuteur trice s.

¢ Se référer aux protocoles locaux approuvés
par un e microbiologiste ou discuter avec
un e microbiologiste des schémas appropriés
pour la prophylaxie antibiotique.

- Envisager une prophylaxie antibiotique pour les
patient e s atteint e s d'VU non traitée et ayant
des antécédents d'IVU symptomatique aprés un
changement de cathéter ou ayant subi des Iésions
lors du cathétérisme.
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Selon une étude récente de Wallis et al., au cours
des quatre premiers mois de vie, les IVU symptoma-
tiques avec culture positive étaient peu fréquentes
(~4-7 %) chez les nouveau-nés atteints de SB. Cette
étude porte donc a croire qu'une prophylaxie antibio-
tique de routine n'est peut-étre pas nécessaire pour
la plupart des nouveau-nés atteints de SB*. En outre,
une étude de Zegers et al. a également décrit que I'an-
tibioprophylaxie pour les VU chez les enfants atteints
de SB et bénéficiant d'un CIP n'est pas indiquée®®. Il a
été montré que le fait de ne pas instaurer d'antibiopro-
phylaxie augmentait le nombre de bactéries asympto-
matiques, mais pas le nombre d'lVU symptomatiques,
en particulier chez les garcons, les patient e s ayant un
faible taux d'IVU et ceux qui n'ont pas de RVU*. De
méme, les données recueillies pour les lignes directrices
du NICE ont montré que l'incidence des IVU sympto-
matiques chez les enfants atteints de SB avec et sans
antibioprophylaxie n'est pas significativement différente
(risque relatif de 0,92, intervalles de confiance a 95 %
de 0,52 a 1,62)%.

Néanmoins, étant donné que les IVU récurrentes
chez les enfants atteints de TNBAU peuvent entrainer
une morbidité considérable, y compris une insuffisance
rénale fonctionnelle, le groupe d'expert e s a adopté
la recommandation du NICE d'envisager une prophy-
laxie antibiotique chez les enfants atteints de TNBAU
présentant des IVU symptomatiques récurrentes ou
graves. Les clinicien ne s doivent rechercher la cause
sous-jacente de I''VU et consulter le protocole local
d'antibiogramme tout en assurant une prise de décision
partagée avec la famille®. Le groupe recommande éga-
lement d'adapter le principe d'antibiogouvernance et la
recommandation de I'’American Urological Association
(AUA) en ce qui concerne I'utilisation prophylactique
d'antibiotiques en cas de changement de cathéter ou
de cathétérisme traumatique, en particulier chez les
patient - s atteint € s de TNBAU présentant un risque
élevé d'IVU récidivantes™.

Pour définir une IVU symptomatique dans la popu-
lation SB, nous recommandons d'adapter la définition
de Madden-Fuentes et al. (tableau 6)%.

B RECOMMANDATION 10:
ANTICHOLINERGIQUES (FORTE
RECOMMANDATION, NP [I-11)

—  Les clinicien ne s doivent proposer des médica-
ments antimuscariniques aux enfants atteints de
TNBAU et présentant des symptémes de ves-
sie hyperactive, tels qu'une augmentation de la
fréquence, de I'impériosité et de I'incontinence.
(Remarque : I'antimuscarinique le plus couram-
ment utilisé est le sirop d'oxybutynine, a raison
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de 0,2 a 04 mg/kg de poids corporel par jour).
—  Les clinicien ne s doivent envisager un traitement
antimuscarinique chez les enfants atteints de
TNBAU, d'affections cérébrales (p. ex. paralysie
cérébrale) et de symptdmes de vessie hyperactive.
- Les clinicien ne s doivent envisager un traitement
antimuscarinique chez les enfants atteints de
TNBAU et dont le bilan urodynamique montre
une altération du stockage vésical (hyperactivité
neurogene du détrusor et mauvaise compliance).
- Apres I'amorce d'un traitement antimuscarinique,
les clinicien ne s doivent surveiller le volume d'urine
résiduel chez les enfants atteints de TNBAU qui
n'utilisent pas de cathéter intermittent ou a demeure.

Les médicaments anticholinergiques, tels que I'oxy-
butynine, la propivérine, la solifénacine et la toltérodine,
sont couramment utilisés pour prendre en charge les
symptomes de I'hyperactivité du détrusor chez les per-
sonnes atteintes d'une vessie neurogene, en particulier
limpériosité, la pollakiurie et 'incontinence urinaire®',
Une étude récente de Franco et al. a évalué I'efficacité
et l'innocuité de la suspension orale de solifénacine
chez des enfants atteints d’hyperactivité neurogene du
détrusor®?. L'étude comprenait des doses séquentielles
de solifénacine pendant |2 semaines afin de déterminer
la dose optimale, suivies d'une période de traitement
a dose fixe d'au moins 40 semaines. L'étude a montré
que la solifénacine augmentait efficacement la capacité
cystométrique maximale, ce qui indique que la vessie
peut accueillir un volume de liquide plus important
avant d'atteindre des pressions susceptibles de provo-
quer des lésions ou des fuites rénal®,

Les données actuelles sur la prise en charge des
enfants atteints de TNBAU ne fournissent pas de cri-
téres spécifiques ni de calendrier pour l'instauration du
traitement par anticholinergiques, ce qui est laissé a la
discrétion des prestataires de soins de santé ou des
protocoles des établissements™. En outre, a 'exception
de l'oxybutynine (0,2 a 0,4 mg/kg de poids corporel par
jour) et du chlorhydrate de propivérine (0,8 a |, mg/kg
par jour), qui ont été approuvés par Santé Canada chez
les enfants, I'utilisation d'autres médicaments anticholi-
nergiques chez les enfants atteints d'hyperactivité neuro-
géne du détrusor est considérée comme non conforme
aux monographies et associée a plusieurs effets indési-
rables, tels que des changements de comportement, la
rétention urinaire et la constipation™®%¢'¢% | e traitement
antimuscarinique peut réduire la vidange de la vessie, ce
qui peut augmenter le risque d'VU.

Lorsqu'ils ou elles prescrivent des antimuscariniques,
les clinicien ne 's doivent tenir compte du fait que ces
médicaments sont reconnus pour traverser la barriere
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hématoencéphalique (p. ex. 'oxybutynine) et peuvent
provoquer des effets secondaires liés au systeme ner-
veux central (tels que la confusion). Certaines études
semblent indiquer que l'utilisation de fortes doses d'an-
ticholinergiques est liée a une plus grande probabilité de
déclin cognitif et de démence a I'age adulte, en particu-
lier chez les personnes qui présentent déja des troubles
cognitifs ou des maladies neurodégénératives®*®; cela
dit, I'utilisation de médicaments anticholinergiques ne
semble pas étre liée a des résultats cognitifs négatifs
chez les enfants, contrairement a leur impact sur les
fonctions cognitives chez les adultes plus 4gé e - s*. 1l est
essentiel d'insister sur ce point auprés des patient e s
et de leurs soignant e s et de fournir des conseils com-
plets sur les risques associés a ces médicaments. Une
autre option est l'instillation intravésicale d'oxybutynine,
qui, dans une revue systématique, a montré un pour-
centage moyen de 74,6 % d'enfants atteints de TNBAU
décrivant des parametres « secs ou améliorés » apres
le traitement, ce qui pointe vers une bonne efficacité
et moins deffets secondaires®’.

B RECOMMANDATION 11 : INJECTION

DE TOXINE BOTULINIQUE (FORTE
RECOMMANDATION, NP [I-11)

Les clinicien ne s doivent envisager l'injection de toxine
botulinique de type A dans la paroi vésicale (6 a 10 uni-
tés/kg par dose jusqu’a un maximum de 300 unités par
dose) pour les enfants et les adolescent -e s atteint e s
d'une maladie de la moelle épiniere et présentant des
symptdmes de vessie hyperactive ou dont le bilan uro-
dynamique montre une altération du stockage vésical
et chez qui les antimuscariniques se sont révélés inef-
ficaces ou mal tolérés.

La plupart des essais récents et une revue systémati-
que laissent entendre que l'injection de toxine botulini-
que de type A (BTX-A) (6 a 10 unités/kg; maximum de
300 unités) est un traitement sir et efficace de la vessie
neurogéne chez les enfants qui n'ont pas répondu a
d'autres traitements®®®’. Elle est bien tolérée, s'accom-
pagnant d'effets indésirables minimes, et des atténua-
tions de l'incontinence et du RVU sont couramment
rapportées®®’; cependant, aucune donnée probante
ne soutient son utilisation en tant que traitement de
premiere intention. En outre, en ce qui concerne le
mode d'administration, I'injection dans le détrusor est
aussi efficace que l'injection dans la sous-muqueuse’.
Les parametres urodynamiques les plus fréqguemment
rapportés sont I'amélioration de la pression du détru-
sor, de la capacité vésicale et de la compliance, tandis
que les résultats concernant la satisfaction du ou de la
patient e restent controversés®®’!72,

Selon les lignes directrices du NICE, l'injection de
BTX-A dans le détrusor est un moyen efficace de pren-
dre en charge lincontinence et d'améliorer les mesures
urodynamiques du stockage de la vessie, protégeant
potentiellement les reins des pressions intravésica-
les élevées®. Ce traitement est bien toléré dans diffé-
rents groupes d'dge et pour différentes affections. Bien
que la qualité des données probantes soit variable, I'effet
se maintient apres plusieurs injections’>”*. Il est essentiel
de s'assurer que les enfants atteints de TNBAU a qui
I'on a proposé un traitement continu avec des injections
répétées de BTX-A ont un accés rapide a des injec-
tions répétées lorsque les symptémes réapparaissent,
ou tous les 3 a 6 mois’™. I est également important
d'expliquer au/a la patient e et/ou aux membres de sa
famille ou a ses soignant e 's qu'un cathétérisme peut
étre nécessaire chez la plupart des personnes atteintes
de TNBAU apres un traitement par injection de BTX-A
dans la vessie; les clinicien ne s doivent s'assurer qu'ils
et elles sont capables et désireux ses de commencer
un cathétérisme si une rétention urinaire apparait apres
le traitement. En outre, il est essentiel de surveiller les
voies urinaires supérieures chez les enfants atteints de
TNBAU qui sont a risque de complications rénales
(c-a-d. ceux qui présentent des pressions intravésica-
les élevées lors de la cystométrie de remplissage), car
I'efficacité pourrait diminuer avec le temps, et d'autres
options de prise en charge (telles que I'entérocysto-
plastie) devraient étre proposées’>”®.

PRISE EN CHARGE CHIRURGICALE

Les interventions chirurgicales peuvent améliorer
la fonction urinaire en augmentant la capacité de la
vessie, en diminuant les pressions intravésicales et en
améliorant les capacités mictionnelles. Il en résulte une
réduction de I'incontinence urinaire, une diminution de
la sensibilité aux VU et une préservation de la santé
des voies urinaires supérieures. En traitant efficacement
les troubles urinaires et intestinaux, ces interventions
contribuent a renforcer 'autonomie fonctionnelle et a
améliorer la qualité de vie. Les patient e s ressentent
une plus grande assurance, s'engagent davantage dans
les activités sociales et éprouvent un sentiment général
de bien-étre. La maitrise retrouvée de ces fonctions
physiologiques renforce également I'estime de soi et
favorise une meilleure santé mentale. Néanmoins, il
est essentiel de reconnaitre le risque de complications
a long terme, telles que l'incontinence urinaire persis-
tante, le recours au cathétérisme et les problémes liés
a lintervention chirurgicale elle-méme. Une surveillance
constante et des soins interdisciplinaires complets sont
impératifs pour traiter et prendre en charge toutes
les complications qui peuvent survenir. En outre, les
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réactions individuelles au traitement et la présence de
maladies concomitantes peuvent influer sur les résultats
a long terme des interventions chirurgicales.

B RECOMMANDATION 12 : VESICOSTOMIE
(FAIBLE RECOMMANDATION, NP I1I-1V)

Chez les patient e s présentant un reflux de haut grade
et des IVU fébriles récurrentes, une dérivation tempo-
raire pour incontinence (p. ex. urétéro-cutanéostomie)
peut étre envisagée pour protéger les voies supérieu-
res; une vésicostomie pour traiter I'incontinence — de
préférence une stomie de Blocksom — est une option
pour réduire la pression intravésicale chez les enfants/
nouveau-nés si on note une mauvaise observance du
CIP par les parents et/ou si le CIP par l'urétre est extré-
mement difficile ou impossible en raison de circonstan-
ces anatomiques ou sociales.

Afin de protéger les voies supérieures contre le
reflux de haut grade, une mauvaise compliance vési-
cale et des IVU fébriles récurrentes, une dérivation
temporaire pour incontinence a été signalée comme
étant une option viable pour traiter la vessie hostile
chez les enfants atteints de TNBAU et présentant un
risque élevé de néphropathie chronique’’8. En outre,
la vésicostomie peut étre proposée, en particulier aux
patient -e s et aux parents qui éprouvent des difficul-
tés a effectuer le CIP par l'uretre”. Un bouton de
cystostomie est une solution de rechange potentielle;
cependant, le taux de complications (surtout des IVU)
peut atteindre 34 % au cours d'un suivi moyen de
37 mois ®#,

A un 4ge approprié, le ou la patient - peut subir une
reconstruction ou une fermeture de la vésicostomie
avec une forte probabilité de continence®. Par ailleurs,
des cas de vésicostomie a long terme ont été rappor-
tés jusqu'a I'dge adulte, avec une grande satisfaction et
peu de complications. Ainsi, chez certain - s patient e
bien sélectionné e s, il peut s'agir d'une bonne appro-
che along terme pour prévenir l'infection et la détério-
ration des voies supérieures, sans qu'il soit nécessaire
de prévoir une ré-opération®.

B RECOMMANDATION 13 : DERIVATION
URINAIRE CONTINENTE CATHETERISABLE
(FAIBLE RECOMMANDATION, NP 11I-1V)

La création d'une voie cutanée cathétérisable pour
assurer la continence peut étre proposée a certains
enfants d'age scolaire ou a tou te s les adolescent e s
qui ont des difficultés a effectuer un CIP par l'urétre.
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La dérivation urinaire continente, en tant que trai-
tement efficace et durable, peut étre proposée a des
enfants plus agés bien sélectionnés pour lesquels la CIP
transurétrale n'est pas possible®®. Des rapports et des
revues récents ont décrit que les patient e s traité e s
par dérivation urinaire cathétérisable pour assurer la
continence ont une bonne qualité de vie globale avec
la satisfaction des patient e 's qui y est associée®¥; cela
dit, les taux relativement fréquents de répétition de I'in-
tervention a long terme et les maladies concomitantes
peuvent nécessiter une discussion préopératoire avec
le/la patient e et sa famille afin de garantir une décision
éclairée®®®,

B RECOMMANDATION 14 : CYSTOPLASTIE
D’AUGMENTATION (FAIBLE RECOMMANDATION,
NP 11)

— Les clinicien ne s devraient envisager une cysto-
plastie d'augmentation utilisant un segment intes-
tinal chez les enfants atteints de TNBAU :

a. aussi atteints de troubles neurologiques non
progressifs et de complications liées a des
troubles du stockage vésical (p. ex. hydro-
néphrose ou incontinence); et

b. uniquement apres une évaluation clinique et
urodynamique approfondie et une discussion
avec le ou la patient - et/ou sa famille et ses
soignant -e s sur les complications, les risques
et les autres options de traitement.

- Les clinicien ne s doivent demander des analyses
biochimiques sériques, y compris la mesure de
la vitamine B12, tous les ans chez les patient e s
ayant subi une cystoplastie d'augmentation et leur
proposer un suivi a vie en raison du risque de
complications a long terme.

Les données probantes cumulées générées en lien
avec les lignes directrices du NICE et de la SBA, ainsi
que tirées de rapports récents, ont montré que la cysto-
plastie d'augmentation améliore la capacité de la vessie
et réduit la pression du détrusor, diminuant ainsi la pro-
babilité d'incontinence, en particulier chez les enfants
plus agés atteints de TNBAU» #9091 | a cystoplastie
d’augmentation augmente le besoin de cathétérisme
intermittent, mais elle peut aussi améliorer la satisfac-
tion et la qualité de vie des patient e - s'9?%2 Chez les
patient -e s pour qui la cystoplastie d'augmentation et la
thérapie par BTX-A sont des options viables, 'analyse
montre que la cystoplastie d'augmentation est renta-
ble chez les patient e s susceptibles de bénéficier d'un
traitement de I'incontinence pendant plus de 10 ans*%,

Il est essentiel d'informer le ou la patient e et sa
famille des effets indésirables graves associés a la cys-
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toplastie d'augmentation®®®*., Les manifestations indési-
rables les plus fréquemment rapportées sont les VU
symptomatiques, les calculs vésicaux et I'occlusion
intestinale. La vessie augmentée n'est pas une vessie
typique sur le plan sensoriel et il existe donc un ris-
que de surdistension et de rupture, une complication
potentiellement mortelle, si elle n'est pas vidée régu-
lierement. La morbidité a long terme comprend un
certain degré de malabsorption des micronutriments;
par conséquent, il est recommandé d'effectuer chaque
année des analyses biochimiques, y compris le taux
sérique de vitamine B2, chez un -e patient e ayant
subi une cystoplastie d'augmentation, et les patient e s
doivent étre suivi e s toute leur vie en raison du risque
de complications a long terme®©%.

B RECOMMANDATION 15 : BANDELETTES,
AGENTS GONFLANTS ET SPHINCTERS
URINAIRES ARTIFICIELS POUR TRAITER
LINCONTINENCE NEUROGENE A 'EFFORT
(FAIBLE RECOMMANDATION, NP [1I-1V)

- Les clinicien ne s devraient envisager la pose par
voie chirurgicale d'une bandelette aponévrotique
autologue chez les enfants atteints de TNBAU et
d'incontinence neurogéne a l'effort.

- Lesclinicien ne s ne devraient pas utiliser systémati-
quement des bandes synthétiques et des bandelet-
tes chez les enfants atteints d'incontinence neuro-
gene a l'effort en raison du risque d'érosion urétrale.

— Chez certains enfants atteints de TNBAU, les
clinicien ne s peuvent envisager l'injection endos-
copique d'un agent gonflant pour le traitement
de l'incontinence urinaire en présence de vessie
neurogene.

- Le ou la clinicien ne ne doit envisager la mise
en place d'un sphincter urinaire artificiel chez
les enfants atteints de TNBAU et d'incontinence
urinaire neurogene a l'effort que si on s'attend a
un échec avec une autre intervention (p. ex. une
bandelette aponévrotique autologue) en raison
du poids des serviettes hygiéniques sur 24 heures
(> 400 g/jour) ou du nombre de serviettes hygié-
niques par jour (= 5). Lorsqu’'on envisage la pose
d'un sphincter urinaire artificiel :

a. discuter avec la personne et/ou ses pro-
ches des risques associés au dispositif, de la
nécessité éventuelle de répéter l'intervention
chirurgicale et des interventions de rechange;

b.  s'assurer que la vessie a une capacité de stoc-
kage a basse pression adéquate.

Les lignes directrices du NICE et de |'Association
européenne d'urologie (EAU) ont montré que les

bandelettes aponévrotiques autologues augmentent la
résistance de la vessie et améliorent la continence de
40 a 100 %7 cela dit, les bandelettes aponévrotiques
autologues peuvent étre associées a des difficultés avec
le cathétérisme et a un risque de Iésions de l'urétre
ou de la vessie pendant ou aprés 'opération®®7?%,
Contrairement aux bandelettes autologues, les ban-
delettes synthétiques présentent un taux de compli-
cations élevé chez les filles qui pratiquent le CIP tran-
surétral®”®” A I'heure actuelle, il n'existe pas de seuil
accepté pour le choix de l'intervention pour traiter
une incontinence urinaire a I'effort; certaines études
chez l'adulte ont montré que les bandelettes ont une
efficacité significativement plus faible au-dela de 400 g
de poids de serviettes hygiéniques sur 24 heures ou
= 5 serviettes hygiéniques par jour’®”.

Les agents gonflants ont montré une certaine effi-
cacité (10 a 40 %) dans le traitement de l'incontinence
urinaire chez les enfants atteints de TNBAU, mais |'effet
pourrait étre temporaire. Bien que des interventions
chirurgicales définitives puissent étre nécessaires a |'ave-
nir, il a été montré que I'utilisation d’agents gonflants
au niveau infravésical n'avait pas d'impact négatif sur le
résultat global'®-'%%,

Le sphincter urinaire artificiel est actuellement le
traitement standard de l'incontinence urinaire a I'effort
chez 'homme adulte atteint de TNBAU; cela dit, les
lignes directrices du NICE et des rapports récents ont
laissé entendre que le sphincter urinaire artificiel pour-
rait également atténuer I'incontinence chez les enfants
atteints de TNBAU*'19*1% Son application chez les
enfants est moins bien établie et ne devrait donc étre
proposée que si une autre intervention (p. ex. une
bandelette aponévrotique autologue) est susceptible
d'échouer. Les principaux effets indésirables et les ris-
ques les plus importants associés au sphincter urinaire
artificiel sont la défaillance du dispositif (26 %), I'éro-
sion du col vésical ou l'infection du dispositif (I %), la
nécessité de révisions (34 %), la nécessité d'une ablation
complete (22 %), les IVU (9 %) et les complications au
niveau des voies urinaires supérieures (8 %)%.

Il est important de reconnaitre que le traitement de
lincontinence a l'effort chez les patient e s atteinte s
de TNBAU peut étre associé a une détérioration des
voies urinaires supérieures, en particulier si les pressions
vésicales sont élevées. Par conséquent, I'évaluation du
débit de pression vésicale est nécessaire dans le cadre
de I'évaluation préopératoire; de méme, la surveillance
postopératoire des voies urinaires supérieures doit étre
maintenue. Une cystoplastie d'augmentation pourra
&tre requise plus tard si 'état de la vessie est hostile et si

I'état des voies urinaires supérieures est menacé?#07%1%,
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B RECOMMANDATION 16 : LAVEMENT
ANTEROGRADE OU CACOSTOMIE POUR

LA PRISE EN CHARGE INTESTINALE (FAIBLE
RECOMMANDATION, NP [1I-1V)

Les clinicien ne s doivent discuter d'une caecostomie
ou d'un lavement antérograde dans le cas des enfants
atteints de constipation grave qu'un régime alimentaire,
des laxatifs oraux, une thérapie rectale et des irrigations
transanales n'ont pas atténuée.

La prise en charge de lintestin neurogene peut poten-
tiellement offrir des avantages supplémentaires dans la
prise en charge du TNBAU chez I'enfant, comme 'amé-
lioration de la capacité vésicale fonctionnelle grace au
soulagement de la compression causée par le rectum
et l'atténuation de I'hyperactivité du détrusor réflexe
induite par la distension rectale’'?. En outre, l'intestin
neurogéne peut réduire le risque d'IVU grace a 'amé-
lioration des parameétres dynamiques vésicaux et par la
réduction des souillures périnéales'”’. Selon une étude
récente de I'NCCS sur l'intestin neurogene, I'approche
initiale du traitement de l'intestin neurogéne devrait tou-
jours étre non chirurgicale. La prise en charge intestinale
procede par étapes, du mode de traitement le moins
invasif au plus invasif, ce qui inclut médicaments oraux,
stimulation digitale du rectum, suppositoires, lavements,
lavement de grand volume avec céne ou ballon, systeme
dirrigation transanale, lavements antérogrades (technique
de Malone, caecostomie) et enfin dérivation intestinale
avec stomie (colostomie/iléostomie)'®,

La ceecostomie et le lavement antérograde sont
des options chirurgicales disponibles pour les enfants
atteints d'un TNBAU qu'une prise en charge conserva-
trice, médicale ou par irrigation transanale n'a pas réussi
a atténuer”'%. Des études systématiques récentes et
des rapports cliniques sur les résultats a long terme du
lavement antérograde et de la caecostomie ont montré
que la ceecostomie est associée a moins de complica-
tions apres l'intervention, tandis que les complications
liées a la stomie sont fréquentes dans les interventions
de lavement antérograde; cela dit, la satisfaction des
patient e s et 'impact sur la qualité de vie étaient simi-
laires aprés les deux interventions''%!!.

SUIVI A VIE ET SOINS DE TRANSITION

B RECOMMANDATION 17 : PROTOCOLES

DE SUIVI ET DE SURVEILLANCE (FORTE

RECOMMANDATION, NP [11-1V)

— Les clinicien ne s ne doivent pas se fier unique-
ment a la créatinine sérique et au DFGe pour
surveiller la fonction rénale chez les personnes
atteintes de TNBAU.

R82 CUAJ « OCTOBRE 2023 + VOLUME 17, NUMERO 10

—  Les clinicien ne s doivent envisager d'utiliser le
DFG isotopique lorsqu'une mesure précise est
nécessaire (p. ex. si I'imagerie des reins porte a
croire que la fonction rénale pourrait étre com-
promise).

- Les clinicien ne s devraient proposer une sur-
veillance des reins par échographie tout au long
de la vie aux personnes présentant un risque élevé
de complications rénales (p. ex. envisager une
échographie de surveillance tous les ans ou tous
les deux ans). Les personnes a risque €élevé com-
prennent les personnes atteintes de SB et celles
qui présentent des caractéristiques défavorables
lors du bilan urodynamique, telles qu'une mauvaise
compliance vésicale, un DVS ou un RVU.

- Les clinicien ne s devraient envisager un bilan
urodynamique dans le cadre d'un programme de
surveillance pour les personnes présentant un ris-
que élevé de complications des voies urinaires (p.
ex. les personnes atteintes de SB, de lésions de la
moelle épiniére ou d'anomalies anorectales).

- Les clinicien ne s ne doivent pas utiliser la scinti-
graphie rénale dans le cadre d'une surveillance de
routine chez les personnes atteintes de TNBAU,

- Les clinicien ne s ne doivent pas utiliser la cys-
toscopie pour la surveillance de routine chez les
personnes atteintes de TNBAU.

- Les clinicien ne s doivent procéder a une cystos-
copie et a une imagerie appropriée des voies uri-
naires supérieures chez les adolescent e s et les
jeunes adultes qui ont subi une augmentation de la
vessie, lorsque les éléments suivants sont présents :
a.  Changement constaté lors de I'examen cli-

nique concernant I'état des voies urinaires

supérieures ou inférieures

Hématurie macroscopique

VU symptomatiques récurrentes

Incontinence accrue

Douleurs pelviennes

Transplantation rénale subie en présence du

virus BK/polyomavirus

™o a0 o

A I'heure actuelle, aucune étude n'a été menée
pour déterminer les méthodes de surveillance les plus
efficaces et les plus économiques pour les patient e s
atteint e s de TNBAU''? cela dit, les lignes directrices
du NICE, de la SBA et de 'EAU ont décrit un schéma
de suivi a vie pour assurer la surveillance de la vessie,
des voies urinaires supérieures et des reins?. En raison
de la faible masse musculaire des enfants atteints de
TNBAU, le taux de créatinine sérique amene souvent
une surestimation de la fonction rénale. Il est donc
recommandé de ne pas se fier uniquement a la créati-
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nine sérique pour la surveillance ou le suivi de la fonc-
tion rénale. Une scintigraphie doit étre envisagée si une
évaluation précise de la fonction rénale est nécessaire™.

Des données probantes appuient ['utilisation sys-
tématique de I'échographie comme moyen de sur-
veillance chez les patient e s atteint e s de TNBAU
pour la détection des troubles de la fonction rénale,
tels que I'hydronéphrose, tandis que certaines données
publiées semblent également indiquer qu'un bilan uro-
dynamique de surveillance est susceptible de modifier
le traitement et qu'il révele souvent des résultats qui
modifient le traitement en présence de symptomes
évoquant une progression ou de changements dans
les résultats des épreuves d'imagerie des voies supé-
rieures? 07113 || n’existe pas de données probantes
claires en faveur d'une surveillance systématique par
cystoscopie en présence de TNBAU chez I'enfant, a
I'exception des patient - s ayant subi une augmentation
de la vessie, qui présentent un risque de formation
de tumeur maligne et qui se présentent généralement
avec des modifications de I'état des voies urinaires
supérieures, une hématurie macroscopique, des VU
récurrentes, une aggravation des symptémes des voies
urinaires inférieures, des douleurs persistantes et/ou qui
sont immunodéprimé e %7114,

B RECOMMANDATION 18 : SOINS DE
TRANSITION (FORTE RECOMMANDATION, NP
l-1v)

Des soins de transition devraient étre proposés pour
favoriser l'acces a une prise en charge ininterrompue
et adaptée au développement et a des soins préventifs
pendant toute la période de transition — vers I'dge de
422l ans.

Tous les enfants atteints de TNBAU auront besoin
de soins urologiques tout au long de leur vie; un pro-
cessus de soins de transition visant a promouvoir l'auto-
prise en charge peut améliorer leur état de santé a long
terme™ 13116 | e principe directeur de la prise en charge
des adolescent e s et des jeunes adultes atteint e s de
TNBAU consiste a maximiser leur santé et a participer
aux étapes de I'émergence de I'adulte tout au long
du processus de transition''®. Les lignes directrices de
la SBA et les revues récentes recommandent d'éva-
luer annuellement I'état de préparation du ou de la
patient e a la transition afin de déterminer sa maturité
cognitive et son état de préparation a l'aide d'un outil
objectif??"¢!"7. Le processus de transition doit impliquer
une EMD (équipe médicale et chirurgicale, urologue
pédiatrique et urologue pour adultes) pour fournir des
soins de transition complets et centrés sur le ou la
patient e qui comprennent : la planification de la transi-

tion et la coordination des soins commengant au moins
quelques années avant la transition; 'accompagnement
a l'autoprise en charge; l'aide a la prise de décision;
les ressources en matiére d'éducation et d'emploi; et
I'aide a la vie autonome''®. Pendant la planification
de la transition, les soins devraient &tre appuyés par
une cliniqgue désignée ou un e coordinateur trice de
soins, en tenant compte des préférences du ou de la
patient e et en fournissant des soins centrés sur le ou
la patient e. Dans la tranche d'dge de 6 a | | ans, des
évaluations neurocognitives peuvent étre envisagées
pour cemer les éventuels besoins de soutien, et la prise
en charge des maladies chroniques doit étre évaluée.
Plus précisément, vers I'age de 14 a 17 ans, le plan de
transition devrait englober les antécédents médicaux,
la capacité d'autoprise en charge, la planification finan-
ciere, I'éducation, les ressources en matiere d'emploi,
la fixation d'objectifs, les aides a la prise de décision,
et devrait étre adapté pour promouvoir 'autoprise en
charge et l'indépendance. A partir de I'age de 18 ans,
les personnes devraient étre prises en charge par des
prestataires pour adultes tout en continuant a étre
conseillées sur les plans financiers a long terme et les
plans d'aide a la vie quotidienne. Les discussions sur la
sexualité et la fertilité doivent également faire partie du
counseling concernant la transition pour les patient e -s
plus agé e s'171°,

CONSIDERATIONS FUTURES

Agonistes béta,

Les agonistes des récepteurs 3,-adrénergiques (3,-ago-
nistes) ont été utilisés pour traiter la vessie hyperactive
et 'hyperactivité neurogéne du détrusor chez les adul-
tes et les enfants™ ', Aux Etats-Unis, la Food and Drug
Administration a récemment approuvé leur utilisation
chez les enfants atteints d’hyperactivité neurogene du
détrusor'?'. Une méta-analyse récente réalisée par Kim
et al. indique que les 3,-agonistes peuvent étre considé-
rés comme une solution de rechange efficace et slre
ou comme un traitement d'appoint de I'hyperactivité
neurogene du détrusor ou de la vessie hyperactive chez
I'enfant, améliorant a la fois les paramétres urodynami-
ques objectifs et les résultats subjectifs rapportés par
le ou la patient e'*. Les B,-agonistes semblent &tre un
traitement de rechange/adjuvant prometteur, efficace
et sOr pour la prise en charge de I'hyperactivité neu-
rogene du détrusor ou de la vessie hyperactive chez
I'enfant. lls peuvent également étre une solution de
rechange efficace chez les patient e s atteint e s de
vessie neurogene.
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Antagonistes alpha-adrénergiques

Selon les lignes directrices du NICE, les données proban-
tes sont insuffisantes pour justifier I'utilisation d'alpha-
bloguants chez les enfants atteints de TNBAU2312%,
Néanmoins, certaines études antérieures ont indiqué
que l'alfuzosine et la tamsulosine pourraient potentiel-
lement faciliter la vidange de la vessie chez les enfants
atteints de vessie neurogene, ce qui entrainerait une
réduction de la pression intravésicale et un environne-
ment plus sir pour les reins® 12, Cela dit, il n'existe
pas de preuves claires de ['utilisation d'alpha-bloquants
comme traitement chez les enfants atteints de TNBAU
et de problemes de vidange de la vessie dus a une
maladie neurologique. Certain -e s pourraient envisager
de les utiliser dans des cas particuliers pour faciliter la
vidange de la vessie et abaisser la pression intravésicale.

Neurostimulation

On a rapporté que la neurostimulation atténuait la ves-
sie hyperactive et I'énurésie nocturne chez I'enfant'?"!2,
Bien qu'il existe des essais et des rapports sur ['utilisation
des neuromodulateurs chez les patient e s atteint e s
de vessie neurogene, a ce jour, il n'y a pas suffisamment
de preuves pour étayer I'utilisation de la stimulation
électrique de la vessie, de la stimulation du nerf sacré
et de la neuromodulation transcutanée pour traiter le
TNBAU chez I'enfant’”!?. Ces modalités restent expé-
rimentales chez les enfants atteints d'un trouble vésical
neurogéne et ne peuvent donc pas étre recommandées
en dehors des limites des essais cliniques.

Injection intrasphinctérienne de toxine
botulinique

Certaines études ont indiqué que I'administration de
BTX-A par injection dans le sphincter urétral peut
réduire avec efficacité la résistance urétrale chez les
patient e 's atteint e s de DVS ou de vessie hypoac-
tive”? 139131 Cela dit, les données disponibles ne per-
mettent pas de recommander son utilisation systéma-
tique pour réduire la résistance infravésicale. Elle peut
étre considérée comme une option pour certain e s
patient e s qui ne peuvent pas ou ne veulent pas pro-
céder a un CIP périodique”. Néanmoins, il est néces-
saire d'avertir les patient -e s du risque d'incontinence
urinaire.

DISCUSSION

L'impact du TNBAU sur la santé des enfants peut étre
important, entrainant des IVU fréquentes, des lésions
rénales a long terme et une diminution de la qualité de
vie. Les enfants atteints de TNBAU pesent lourdement
sur le systeme de santé, par des co(ts directs et indi-
rects élevés, notamment la perte de productivité et la
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diminution de la participation a la vie active. Les lignes
directrices visent a optimiser les soins en mettant en
ceuvre des pratiques fondées sur des données proban-
tes afin d'améliorer les résultats en matiére de santé de
cette sous-population, de réduire le risque de complica-
tions et d'accrofitre la qualité de vie. L'élaboration de ce
guide de pratique clinique portant sur le TNBAU chez
I'enfant a tenu compte de caractéristiques uniques du
systeme de santé canadien et des variations dans les
ressources a la disposition des différents établissements.

Limites
Malgré ses points forts, ce guide de pratique présente
certaines limites qu'il convient de reconnaitre.

Tout d'abord, le processus d'élaboration de ce guide
de pratique s'est largement appuyé sur les données
probantes existantes, qui peuvent avoir été limitées en
quantité ou en qualité, et il peut y avoir des lacunes
dans la base de données. Par conséquent, les recom-
mandations formulées dans ce guide de pratique peu-
vent ne pas s'appliquer a tou te s les patient e s ou
nécessiter des modifications en fonction des caractéris-
tiques ou des circonstances propres a chaque patient e.
Par exemple, il a été difficile de formuler des recom-
mandations concernant les patient e s ayant subi une
intervention chirurgicale pour un dysraphisme spinal au
stade foetal, car les études publiées sur ce sujet sont
rares et font état de résultats contradictoires; dailleurs,
aucune des lignes directrices existantes ne fournit de
recommandations concrétes sur ce sujet®.

Deuxiémement, bien que le processus d'élaboration
des lignes directrices ait reposé sur la participation des
parties prenantes et pris en compte les variations dans
les ressources a la disposition des différents établisse-
ments, il est possible que certaines parties prenantes
n'aient pas été représentées de maniere adéquate ou
que leurs points de vue aient été négligés. Il pourrait
en résulter des recommandations qui ne sont pas réa-
lisables ou acceptables pour certain - s prestataires de
soins de santé ou patient e s.

Troisiemement, le guide a été élaboré précisément
pour le systeme de santé canadien et peut ne pas étre
directement applicable a d'autres systemes de santé
ou dans d'autres pays. Il se peut que les recomman-
dations formulées dans le guide doivent étre adaptées
ou modifiées pour tenir compte des différences dans
les ressources disponibles, l'infrastructure des soins de
santé ou les populations de patient e .

Enfin, en raison de I'évolution rapide du domaine de
la prise en charge du TNBAU, de nouvelles données
peuvent apparaitre et avoir un impact sur les recom-
mandations formulées dans ce guide de pratique. Cest
pourquoi le guide sera revu et mis a jour tous les 3 a
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5 ans afin de s'assurer qu'il reflete les derniéres données
probantes et les meilleures pratiques.

CONCLUSIONS

L'élaboration de lignes directrices concernant les
enfants atteints de TNBAU est une étape essentielle
dans I'amélioration de la prise en charge et des résul-
tats de cette pathologie. Bien que les lignes directri-
ces représentent une approche contemporaine de la
prise en charge appropriée du TNBAU chez I'enfant,
d'autres essais cliniques bien congus sont nécessaires
pour fournir des données de haute qualité et affiner
les recommandations, en veillant a ce qu'elles restent
pertinentes et efficaces au fil du temps. En outre, la
mise en ceuvre réussie des lignes directrices nécessi-
tera un examen attentif des préoccupations locales, des
perspectives des parties prenantes, des préférences des
patient e s et des circonstances cliniques individuelles.
Au bout du compte, la mise en ceuvre réussie des
lignes directrices réduira le fardeau sur le systeme de
santé, améliorera la qualité de vie des enfants affectés
et favorisera la normalisation de la prise en charge des
enfants atteints de TNBAU.
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