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'Néphropathies vasculaires : 24 %
'Néphropathie diabétiques : 22 %
*GN chroniques primitives : 12 %
'Reins polykystiques : 7 %

NI chroniques : 5 %

»Maladie systemiques : 5 %

' Autres néphropathies
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‘@3 Les differentes fonctions du
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Epuration des toxines
petites molécules
moyennes molécules

Régulation du
métabolisme acide/base

Régulation de I'eau

Régulation de la PA

Fonctions endocrines il |Regulation des ions
EPO NaetK

Activation de la Vit D Caet PO4
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Un hépital pour tous, la santé pour chacun




Les maladies
glomérulaires
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a sonté pour chacun
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Les Glomeérulonéphrites

NEPHROLOGIE

MMMMMM -INFECTIOLOGIE

» Soit GN secondaire :
- maladie systémique :
- diabete
- LE, Vascularite, P Rhumatoide, Cryolobulinémie
- Dysprotéinémie
- amyloidose

- néoplasie ou infection

» Soit Primitive ou ldiopathique.
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Un hépital pour tous, la santé pour chacun



;\IJEPL:IROLOGIE G N pri m itiveS :

MMMMMM -INFECTIOLOGIE

»GN a IgA
» GN extramembraneuse (GEM)
* SN idiopathique (GN & lésion glom min et hyalinose segm

et focale)

» GN extracaplllaire
» GN membrano-proliférative (GNMP)

H CITADELLE ;(;

Un hépital pour tous, la santé pour chacun



-2 Glomerulonephrites :

MMMMMM -INFECTIOLOGIE

Symptomatologie :
1Clinique : CEdemes, HTA
'Biologique : protéinurie
hématurie
atteinte +/- fct rénale
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Un hépital pour tous, la santé pour chacun



@4 Syndrome néphrotique

EEEEEEEEE

Deéfinition

» Syndrome néphrotique « pur »
B Protéinurie > 3g/24h
B Hypo protéinémie avec albuminémie < 259/l
B Hypo gammaglobulinémie

B CEdemes —
p , . Non obligatoire
B Hypercholestéerolémie

» Syndrome nephrotique « impur »
mHTA
B Insuffisance rénale
B Hématurie

“H  CITADELLE ,ﬁ

Un hépital pour tous, la santé pour chac
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IMMUNO-INFECTIOLOGIE

Syndrome néphrotique




== Glomerulonephrite :

MMMMMM -INFECTIOLOGIE

Diagnostic :
Ponction biopsie réenale (PBR):
- microscopie optigue
- Immunofluorescence (dépot complexes

Immuns).

-microscopie electronigue
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Un hépital pour tous, la santé pour chacun



Barriere de filtration glomeérulaire :

NEPHROLOGIE

MMMMMM -INFECTIOLOGIE

» Endothéelium capillaire
» Membrane basale glomérulaire

1 Cel épithéliales glom (podocytes avec
pedicelles)

» mesangium (fibroblastes + matrice
Intercellulaire)
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Un hépital pour tous, la santé pour chacun
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Glomeérule normal
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NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE
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n hépital pour tous, la santé pour chacun




o GN a déepots mésangiaux d’IgA :

NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

La + freq, surtout jeunes adultes sexe masc

- Forme primitive : maladie de Berger

- Secondaires : P Rhumatoide
cirrhose, mal cceliaque, HIV

« Existe un certain nombre de porteurs « sains » non identifiés ds
population générale !
« Existe des formes familiales
 Clinique : Episodes hématurie macrosc (infection ORL)
« La séverité est % a I'importance de la protéinurie.
25% évolue vers IRCT

Diagn : immunofluorescence (dépo6t d’IgA mesangiaux)

Vi %
H: CITADELLE ){ R

Un hépital pour tous, la santé pour chacun



GN IGA, immunofluorescence :

NEPHROLOGIE

MMMMMM -INFECTIOLOGIE
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Un hépital pour tous, la santé pour chacun



~..ad Le purpura rhumatoide :

NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

» Surtout chez I'enfant, aussi chez I'adulte
» Clinique

- éruption purpurique dans le décours d’une infection VRS

- arthralgies des grosses articulations

- hématurie macroscopique lors de la poussée + protéinurie
- hématurie microscopique persistante

- serait une autre forme clinique de la maladie de BERGER

» Diagnostic
- Clinique +++ et confirmation par PBR (IgA a I'immunofluorescence)
» Traitement

- poussees severe (IRA) : corticoides et immunosuppresseurs

» Evolution

-5 a 10 % évolue vers I'RCT (surtout formes adultes)
Vi %
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Un hépital pour tous, la santé pour chacun



. Le purpura rhumatoide

NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE




;\IIEPL:IROLOGIE Pathogénése :

MMMMMM -INFECTIOLOGIE

» Synthese d’'IgAl

» Anomalie de la glycosylation

» Depots au niveau du mésangium glomérulaire
» Réponse inflammatoire

» Susceptibilité géenetique

H CITADELLE ;(;

Un hépital pour tous, la santé pour chacun



Classification (Oxford)

NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

Identification de 4 criteres histologiques pronostiques :
* Glomérulosclérose segmentaire
« Hypercellularité mésangiale
 Proliferation endocapillaire
* Fibrose interstitielle/atrophie tubulaire.

« L’utilité pronostique de ce classement doit encore étre

valide !

Vi %
H: CITADELLE ){ R

Un hépital pour tous, la santé pour chacun



Traltement :

NEPHROLOGIE

MMMMMM -INFECTIOLOGIE

' Antihypertenseur
'|IEC ou sartan si protéinurie.
» Statines si LDL augmenteé

'Huile de poisson ?, > 3g/24h si protéinurie
persiste malgré IEC

»Cortico si signes de gravité et de
progression rapide

H CITADELLE ;(;

Un hépital pour tous, la santé pour chacun
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Sang complet.
Slobules blancs:
Slobules rouges:
Hemoglobine:
Heématocrite:

MCN
NEPHROLOGIE 'piop.

IMMUNO-INFECTIOLOGIE
MCHC:

Flaguettes:
MPW: 8.9
RO 14.9
FORMULE MACHINE, CONFIRMATION MICROSCOPE EN COURS
Heutrophiles machins a63.3
Formule hémoleucocytaine
MHeutrophiles:

Lymphocytes:

Monocytes:

Eosinophiles:

Basophiles:

Heutrophiles:

Lymphocytes:

Monocytes:

Eosinophiles:

Basophiles:

Fer séarique:

Ferritime

Yitamine B12

Acide folique sérique

GENERAL - HEMOSTASE - FIBRINNOLY SE
Bilan de base
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3ENERAL - BILAN RENAL ELECTROLYTES

Jrée:
Zréatinine:

NEPHROLOGIE jprpa

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

\cide urique:

Jodium;

Fotassium:

~hlaore:
“rod.phosphocalcique(calc
Y

dagnesium;

Jsmaolalité:

Zalcium ancienne unit

Zarrection calcémie
otale:

*hosphates ancienne

Inité:

iENERAL - METABOLISME PHOSPHO-CALCIQUE
iENERAL - ENZYMOLOGIE-TESTS HEPATIQUES
iENERAL - BILAN LIPIDIGUE

~holesteral;

40L cholesteral:
DL cholesterol:
[miglycerides:

IRINE -.

*rotéines urinaires:
Irotéines/créatinine
IRINE - lons
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Un hépital pour tous, la santé pour chacun
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Glomeérule normal

NEPHROLOGIE
IMMUNO-IN
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Glomeérulonéphrite

wwooce @xtramembraneuse (GEM) :




GN extramembraneuse :

NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

» 1/3 des GN primitives de I'adulte
» Diagn :Dépéts Cl d’lgG sur versant externe de MBG

o \ ’ .
» Ds 25% , 2" a mal systémique (Hep B et C, LE (femme
jeune ), cancer (prostate, poumon, GI), medicaments (captopil, penicillamine,
AINS ) , syphilis, lépre,...)
»  Complément nl ds idiopathique, peut étre N si LE ou hep B

» Protelnurie (cause la + freq de SN non diabétique chez 'adulte)
» Thombose des veines rénales = complication fréquente

» Rémission spontanée chez 1/3, et 1/3 évolue
vers IRCT (10 ans)

H CITADELLE ;(;

Un hépital pour tous, la santé pour chacun
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NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

40 -

Percent of patients

T —

Sulivi pdt 5 ans de 100 GEMI non

traltes (schieppati, A, Mosconi, L. Perna, A, et al, N Engl J Med 1993; 329:85.)

Partial remission
Nephrotic syndrome

Complete remission

CITADELLE ;ﬁg«

Un hépital pour tous, la santé pour chacun



GEM : Pathogeénese :

NEPHROLOGIE

IIIIIIIIIIIIIIIIIII

'Ds la forme idiopathigue : IgG seriques

diriges contre cible podocytaire =
recepteur de type M de la phospholipase
A2 (PLA2R).
»Anticorps anti-PLA2R détectés chez 60 a
80 % des patients.

H CITADELLE ){ \

n hépital p ous, la santé pour chacun



GEMI : traitement :

NEPHROLOGIE

MMMMMM -INFECTIOLOGIE

yIEC
» Sartans
» Anticoagulation ?

» Si signe de gravité (protsinurie >8g/24n) . COrtico +
cyclosporine

ou cortico + endoxan
i Sl RéSIStanCe thUleab (Rituximab therapy in idiopathic

membranous nephropathy: a 2-year study.Clin 3 Am Soc Nephrol. 2010;5(12):2188.)

H CITADELLE ;(;

Un hépital pour tous, la santé pour chacun
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Un hépital pour tous, la santé pour chacun
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NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE
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Un hépital pour tous, la santé pour chacun
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Glomeérule normal

NEPHROLOGIE
IMMUNO-IN




=A@ Glom segmentaire et focale :

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

. 24N

J -
v
-
-
i " .
'.‘- y
4 ’H
\‘ !
T 03
BN R G
.8
; A» .
N A o ‘
- ‘ :
L d .
=

R TR T |« T
CITADELLE ;gm

pital pour tous, la santé pour chacun




Syndrome nephrotique idiopathique .

NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

» Lésions glomérulaires minimes (sn purs chez

I'enfant)

» Hyalinose segmentaire et focale;

Parfois 2° a infection, allergie, médicaments (AINS), syndr lympho
proliferatif

» Cortico S ou cortico R (moins bon pronostic !)

» Mauvais pronostic rénal

» 30 % de recidive sur greffon

» + freq ds race noire (terrain genétique)

» Adaptation 2° a hypertrophie glom ou a hyperfiltration ?

H CITADELLE ;(;

Un hépital pour tous, la santé pour chacun



- @8 La hyalinose segmentaire et focale

NEPHROLOGIE

IIIIIIIIIIIIIIIIIII

|
sclerosis capsular | - 20
adhesion CITADELLE ﬂ&

tal pour tous, la santé pour chacun
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-8l Ethiologie des HSF

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

1. Néphropathies congénitales :

* agenésie rénale

* hypoplasie rénale segmentaire
2. Reflux vésico-urétéral

3. Causes acquises de réduction néphronigue (en particulier au cours des
néphropathies vasculaires)

4_Infection par le VIH
5. Autres :
* obésité, diabéte
* consommation d’héroine
* drépanocytose et hypoxie rénale chronique

6. Idiopathiques, de loin les plus fréquenjes

- CITADELLE W/&

Un hépital pour tous, la santé pour chacun



Pathogénie des SNI :

NEPHROLOGIE

OOOOOOOOOOOOOOOOOOO

Anomalie des fonctions lymphocytaires
T+ atteinte de intégrité structurale et
fonctionnelle des podocytes (ME)

Pour HSFP: fct circulant altérant la barriere

de filtration glomérulaire (soluble urokinase type
plasminogen activator receptor (SUPAR)(kidney int 2012)

place en clinique ??) 7

H CITADELLE ;(;

Un hépital pour tous, la santé pou



Traitement du SN de HSFI :

NEPHROLOGIE

MMMMMM -INFECTIOLOGIE

) [EC et Statines.

» Cortico ou cortico + Cyclosporine.
»SI R . Mycophénolate mofétil

» Plasmaphérese ds cas tres severes

H CITADELLE ;(;

Un hépital pour tous, la santé pour chacun
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NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

SENERAL - 5ang complet
Sang complet.
Globules blancs:
Globules rouges:
Hémaoglobine:
Hématocrite:
MCV:

MCH:

MCHC:
Plaguettes:

MPY:

RO

Formule hémoleucocytaire
Meutrophiles:
Lymphocytes:
Monocytes:
Eosinophiles:
Basophiles:
Meutrophiles:
Lymphocytes:
Monocytes:
Eosinophiles:
Basophiles:

SENERAL - HEMOSTASE - FIBRINOLY SE
SENERAL - INFLAMATION ET PROTEINES

CRP:

Protéines sériques:
SENERAL - METABOLISME DU GLUCOSE

Glycémie a jeun (non
fluoré)
GEMERAL - BILAN RENAL ELECTROLYTES

Urée:

Créatining:

selon MODRD abrégé
Sodium:

Potassium:
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13.50
J.81
11.4
33.0

10.08
2.00
0.85
0.359
0.08

3.00
49

92

137
6.39
110
134
5.7
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tous, la santé pour chacun
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NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

URIME - .
Protéines urinaires:
BACTERIO - Réaction et Sédiment urinaire

[z
Y
=
oA
(L}
o

Réaction

Couleur [ Orange pale
Densité [~ 1.019

pH [t 6.0
Globules blancs |~ Negatif
Globules rouges [t +++
Mitrites |~ | Negatif
Protéine [re | 4+
Glucose [~ | Hégatif
Cétones e | Negatif
Urobilinogéne l~ |  Négatif
Bilirubine |~ | Negatif
Sédiment

Globules blancs Y] i
Globules rouges l~ |+ 2784
Cellules épithéliales L~ Quelgues
Bactéries l~ | 50
Cylindres pathologigues [ 2.77
Cristaux Y] 2.1

i G NG,
H: CITADELLE }{R

Un hépital pour tous, la santé pour chacun
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Glomeérule normal

NEPHROLOGIE
IMMUNO-IN




-l GN extracapillaire (GNEC) :

NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

pital pour tous, la santé pour chacun



-8 GN extracapillaire

NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

T -
CITADELLE i,

Un hépital pour tous, la santé pour chacun



GN extracapillaire (rapidement
progressive) :

ClI E L‘" ‘.
NEPHROLOGIE

MMMMMM -INFECTIOLOGIE

' Proliferation cellulaire (croissant) ds la
chambre urinaire du glomérule (rupture de MG

avec Irruption de fct circulants et cel inflammatoire ds espace
urinaire d’ou stimulation de la proliferation des podocytes et cel du
mesangium).

» Clinique : IR aigue ou rapidement progressive

*Mv pronostic rénal d’'ou importance d’'1
diagn et traitement rapide

H CITADELLE ;(;

Un hépital pour tous, la santé pour chacun



Mécanismes physiopathologiques

NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

Dépdts d’anticorps anti- Syndrome de Goodpasture Dépdts linéaires d’lgG sur la

MBG MBG

Meédiation parles ANCA Granulomatose de Wegener Pas de dépdts d’lg. mais dépdts

{vascularites dites pauci- Polyangéite microscopique de fibrine dans les croissants et

immunes) les foyers de nécrose
Maladie de Churg et Strauss

GN extracapillaire isolée

Dépdts de complexes Purpura rhumatoide Dépdts granuleux d’lg etiou de
immuns circulants ; . complément

Cryoglobulinémie

Lupus érythémateux disséminé

Maladie sérique

Vascularite d’origine infectieuse
u Qe
- CITADELLE iﬁﬂ\

Un hépital pour tous, la santé pour chacun




GN a croissants : classification

CITADELLE

Albumine
GNC pauci-immunes GNC a Ac anti-MBG GNC a complexes
(vascularites a ANCA) (Goodpasture) immuns
Polyangéite _— .
microscopique Dépots _
linéaires Endocardite
Wegener d’ 1gG
) Déndt Purpura
] ) SO rhumatoide
Churg-Strauss IF GNC ) ST
GN pauci-immune Lupus

Isolée au rein

Un |



GNEC, traitement :

NEPHROLOGIE

MMMMMM -INFECTIOLOGIE

» Pulse de cortico
» Cyclophosphamide

» Eventuellement plasmaphérese
(goodpasture)

) (rituximab ?)

H CITADELLE ;(;

Un hépital pour tous, la santé pour chacun
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=S8 GN Membrano Proliférative

MMMMMM -INFECTIOLOGIE
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GN membrano proliferative:

NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

» Prolifération mésangiale et membranaire avec aspect en double
contour

» Jeune adulte, incidence en N (5%)
» Sv précede d’un episode infectieux

» Hématurie frequente
» 2 types :-médieé par immun complexe (c3+/-nl, c4dim)
-medié par complément(c3 dim, c4 nl)(activ voie alt compl)

» 50 % évolue en IRT en 10 ans

» Classification : - ME : 3 types en fct de la composition et
localisation des complex immuns au sein de la MBG

Vi %
- Immunofluorescence ;H CITADELLE 3y
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- 88 Classification GNMP

NEPHROLOGIE

IMMUNO-INFECTIOLOGIE

MPGN

v

Immunoflucrescence microscopy

v v

Immunoflucrescence shows Immunocfluorescence shows
Ig + C2 deposits in the dominant C32 staining with
capillary wall and mesangium little or no Ig or Clg
Immune complex-mediated MPGN Complement-mediated MPGN
Cetermine the source of circulating Electron microscopy

Ig or immune complexes I

; ] | v v

CAGN oD
Infections Autoimmune’ Monoclonal | T
rheumatologic gammopathy/ [
diseases dysproteinemia Dysregulation of the

alternative pathway of
complement is present

v

Mutaticns or antibodies
to complement factors or
complement regulating proteins
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GNMP par compl iImmuns :

NEPHROLOGIE

IIIIIIIIIIIIIIIIIII

» Infections : hepatite C, infections
chroniques (endocardite, abces cathéters
), mycoses, parasitoses ...

» Maladies auto-immunes (LE, Sjogren’s,
arthrite rhrumatoide)

» Dysprotéinémie.
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GNMP : Traitement :

NEPHROLOGIE

MMMMMM -INFECTIOLOGIE

» Corriger la cause

' En fct de |la séveérite:
-IEC et Survelllance
-Corticoides
-Cyclophosphamide
-Rituximab
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GN primitives ; resume :

NEPHROLOGIE
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»GN a IgA
»GNM
» SNI (GN lesion minime et GSF)

»GNEC
» GNMP




Conclusions:

NEPHROLOGIE

MMMMMM -INFECTIOLOGIE

»SI HTA, oedemes, proteinurie, hematurie,
alteration de fct rénale : PBR

» En fct de la classification histologique:
diagnostic, pronostic et traitement.
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