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ProblématiQue 

PROBLEMATIQUE 

Les néphropathies glomérulaires revêtent pour le pédiat:e un double intérêt: 

- Leurs fréquence élevées dans la population pédiatrique [31,33,34,42,75,104] 

- Leurs gravités potentielles: en effet, si la glomérulonéphrite aiguë post 

infectieuse (GNAFI) et la néphrose cortico sensible sont d'un excellent pronostic, la 

plupart des autres maladies glomérulaires sont susceptibles d'évoluer vers 

l'insuffisance rénale dans des délais plus ou moins longs et que près de la moitié des 

enfants transplantés dans les grands services de Néphrologie Pédiatrique sont 

atteints de néphropathies glomérulaires [33,72,74,139]. 

Au cours des vingt dernières années, la néphrologie pédiatrique a connu dans les 

pays développés des progrès constants et remarquables. La prise en charge et le 

traitement de ce type de pathologie a beaucoup évoluée [31,142,143]. 

L'application de la biopsie rénale à l'étude des maladies glomérulaires a montré que 

le critère morphologique est actuellement le meilleur pour définir une glomérulopathie 

dans la mesure où à chaque type histologique correspond un profil clin ico-biologique 

et surtout évolutif particulier. Si dans certaines affections comme la GNAPI et la 

néphrose cortico sensible, la biopsie rénale n'est pas indiquée systématiquement, 

elle l'est pour la plupart des autres affections glomérulaires car elle permet de porter 

un diagnostic et de juger des indications thérapeutiques et d'évaluer le pronostic. 

[142, 143]. 
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Problém 

En Algérie, la glomérulonéphrite aiguë post-infectieuse représentait il y a quelques 

années l'affection la plus fréquente dans tous les services de Pédiatrie et la plus 

redoutable surtout par ses complications aiguës liées à l'HTA et pouvant poser un 

problème d'urgence vitale. Sa fréquence tend actuellement à diminuer. 

La néphrose et la néphropathie du purpura rhumatoïde continuent à susciter un 

intérêt particulier surtout depuis l'introduction de la pratique de la biopsie rénale dans 

notre pays. 

Certaines maladies générales comme le diabète insu linodépendant et le lupus 

érythémateux disséminé peuvent se compliquer d'une néphropathie dont l'évolution 

peut être redoutable. 

Des travaux ont été réalisés dans le domaine à travers le pays [1, 2, 3, 11, 16, 19, 

20, 24, 28,42, 4. 102,103,104,105,106,107,181]. 

Constatant dans notre pratique quotidienne que la pathologie néphrologique occupe 

une place importante (3% des hospitalisations) et pour enrichir les travaux déjà 

entrepris en Algérie, nous nous proposons de réaliser un travail prospectif sur les 

néphropathies glomérulaires par une étude de l'incidence sur une période de cinq 

ans (1999-2003) dans la wilaya de Tlemcen et par l'analyse prospective sur la même 

période au niveau du service de Pédiatrie générale au C H U Tlemcen de leurs 

aspects épidémiologiques, cliniques, des corrélations anatomo cliniques, des 

aspects thérapeutiques et évolutifs. 

Dans la première partie de notre travail, nous faisons une revue de la littérature 

récente. Dans la deuxième partie, nous exposons les résultats de notre travail, et 

nous analysons nos résultats tout en les comparant à ceux de la littérature. 
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OBJECTIFS 

Les objectifs de notre travail sont 

1) Déterminer l'incidence des néphropathies glomérulaires observées au niveau de 

la Wilaya de Tlemcen. 

2) Définir les aspects épidémiologiques, cliniques. 

3) Déterminer les corrélations anatomo-cliniques. 

4) Evaluer les résultats thérapeutiques et l'évolution des différentes néphropathies 

glomérulaires observées en milieu hospitalier. 

ectifs 
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Partie I: 
	

Revue de la littérature 

HISTORIQUE 

1837 

Schonlein était le premier [178 à décrire l'atteinte cutanée et articulaire sous 

la description de « Peliosis rhumatica ». 

1874-1895 

Henoch [83,84] quant à lui décrivait les complications digestives et rénales. 

1895-1914 

William Osler[153] a retrouvé la néphropathie chez approximativement 50% de 

ses patients et pensait que la maladie résultait d'une allergie. 

iIJ] 

Munk [133] a utilisé le terme de néphrose lipoïdique pour décrire les patients 

avec oedèmes, protéinurie, hypoprotidémie et hyperlipidémie, chez qui 

l'examen en microscopie optique montrait des glomérules normaux et des 

gouttelettes lipidiques dans les cellules tubulaires., le terme de syndrome 

néphrotique a été utilisé par la suite. 

e 
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Partie L 
	

Revue de la littérature 

1949 

Traitement du syndrome néphrotique avec les corticostéroïdes et la 

méchiorétamine (le l e ' agent aikyfant utilisé) [58]. 

Depuis leur première application, clinique en 1949, tes corticoïdes ont été 

largement utilisés dans de nombreuses affections par la suite. 

1951 

La biopsie rénale a permis de décrire les différents types histologiques des 

néphropathies avec leurs corrélations anatomo-cliniques, permettant ainsi de 

porter un pronostic plus précis que l'analyse clinique 

1957 

Rich [165] a décrit une entité histologique particulière chez 20 enfants 

décédés d'un syndrome néphrotique idiopathique avec insuffisance rénale 

consistant en une sclérose progressive des glomérules dont le début avait 

commencé par des dépôts hyalins segmentaires et focaux dans les capillaires 

glomérulaires oblitérant progressivement les glomérules. Récemment 

beaucoup d'auteurs utilisent le terme de Néphrose pour désigner le syndrome• 

néphrotique primitif à lésions glomérulaires minimes avec hyalinose 

segmentaire et focale ou avec prolifération mésangiale diffuse. 
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Partie I: 
	

Revue de la littérature. 

1969 

Jean Berger a démontré magistralement que les dépôts mésangiaux sont 

composés d'lgA tant dans la néphropathie à IgA primitive que dans la néphrite 

du purpura rhumatoïde. 



Partie I: 
	

Revue de la littérature 

I - DEFINITION 

Les néphropathies glomérulaires désignent des affections au cours desquelles les 

lésions histologiques touchent principalement les glomérules. 

Elles se traduisent cliniquement par des signes communs : oedèmes , protéinurie, 

syndrome néphrotique , hématurie, hypertension artérielle , insuffisance rénale. 

Cependant leur association , la prédominance d'un des signes et leur allure évolutive 

permettent de décrire différents tableaux cliniques et biologiques pour lesquels 

l'association à des signes extra rénaux et/ ou à la biopsie rénale permettent de les 

rapporter à une entité précise syndrome néphrltique aigu , syndrome néphrotique, 

hématurie macroscopique récidivante. 
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Partie I : 	 Revue de la littérature 

U - SIGNES CLINIQUES ET BIOLOGIQUES COMMUNS DES 

NEPHROPATHIES GLOMERULAIRES 

Une atteinte glomérulaire se traduit par un ou plusieurs des symptômes suivants 

oedèmes, protéinurie, hématurie, hypertension artérielle, insuffisance rénale. 

LES OEDEMES 

Souvent révélateurs , constituent 'essentiel des signes cliniques. Ils peuvent êtres 

périphériques (blancs, mous, indolores, gardant les marques de pression) ou. 

important avec épanchement des séreuses ( ascite, hydrocèle, épanchement 

pleural). 

LA PROTEINURIE 

Celle-ci doit être appréciée quantitativement en concentration et en débit (par 24h ou - 

par minute). L'importance de la protéinurie n'est toutefois pas corrélée avec la gravité 

des signes histologiques. 

L'analyse quantitative de la protéinurie par une électrophorèse sur gel de 

polyacrylamide permet de distinguer les protéinuries très sélectives constituées 

essentiellement d'albumine et de protéines de faible poids moléculaire, des 

protéinuries peu ou non sélectives comportant outre l'albumine des protéines de plus 

haut poids moléculaire comme les IgG. 

La protéinurie liée à une affection glomérulaire est permanente au cours du 

nycthémère bien qu'augmentée par l'orthostatisme [88]. 
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Revue de la littérature 

LE SYNDROME NEPHROTIQUE 

Une protéinurie importante et persistante supérieure à 50mg/kg/24h entraîne 

généralement un syndrome néphrotique avec une hypoprotidémie inférieure à 60 gll 

et une hypoalbuminémie inférieure à 30 gll. Quelque soit la néphropathie sous-

jacente, les syndromes néphrotiques ont en communs des signes cliniques et 

biologiques d'intensité variable[ 1 10]. 

L'HEMATURIE 

Son importance est appréciée par le compte d'Addis: une hématurie supérieure à 

5.000 hématies/minute est considérée comme pathologique. Elle peut être. 

microscopique, macroscopique ou les deux successivement [64]. 

Elle peut être intermittente ou permanente, isolée ou associée à d'autres signes 

d'atteinte glomérulaire en particulier à une protéinurie. 

L'hématurie d'origine glomérulaire est indolore et ne s'accompagne d'aucun signe. 

mictionnelle. Elle n'est jamais responsable de la formation de caillots et n'est 

généralement pas suffisamment importante pour entraîner une anémie. 

L'observation des hématies au microscope en contraste de phase peut permettre de 

reconnaître l'origine glomérulaire de l'hématurie lorsque les hématies ont un aspect 

crénelé[64, 188]. 



Partie I: 	 Revue de la littérature 

HYPERTENSION ARTERIELLE 

Au cours des néphropathies glomérulaires, l'hypertension artérielle répond à deux 

mécanismes possibles [72,110]: 

Elle peut être liée à une surcharge hydrosodée et régresse alors parallèlement 

à la correction de cette surcharge. 

• Elle peut être permanente, en rapport avec une hypersécrétion de rénine 

témoignant de lésions histologiques notables. 

Les traitements actuels permettent toujours de contrôler l'hypertension artérielle. Ce 

contrôle est essentiel afin d'éviter le retentissement rétinien, cérébral et cardiaque 

des hypertensions artérielles graves auquel s'ajoute le risque de néphro-

angrosclérose aggravant la néphropathie sous-jacente. 

L'INSUFFISANCE RENALE 

Une insuffisance rénale aiguë oligurique ou anurique associée à une HTA, une 

hématurie et une protéinurie est fréquente à la phase initiale des glomérulonéphrites 

aiguës à début post-infectieux. Elle est le plus souvent réversible. Seules certaines 

glomérulonéphrites à croissants diffus, rares, peuvent évoluer en un seul tenant vers 

l'insuffisance rénale terminale[34,1 10]. 
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Revue de la littérature 

Par ailleurs, l'insuffisance rénale terminale est l'aboutissement d'un grand nombre 

de néphropathies glomérulaires. C'est ce type d'évolution que l'on désigne sous le 

terme de glomérulonéphrite chronique. Le risque de complications graves apparaît 

pour des clairances glomérulaires inférieures à 15 ml/mn/1.73 M2. 

L'épuration extra-rénale est indispensable lorsque ces clairances sont inférieures à 

5rril/mn/1 .73m2. 
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Revue de la littérature 

III - DONNEES ETIO-PATHOGENIQUES ET 

EXPERIMENTALES RECENTES 

- Le gène responsable du syndrome néphrotique «néphrine » (NPSH1) est 

localisé sur la région 19 q 13 du chromosome [168]. 

La « néphrine » est localisée dans la fente diaphragmaiique du podocyte et est 

associée avec la CD2 AP ( CD2 associeted protein ) et de son absence résulte la 

sclérose et l'effacement des pieds des podocytes [179]. 

Le rôle des fentes diaphragmatiques est crucial dans la régulation de la perméabilité 

et la sélectivité, elles sont diminuées en densité en période de protéinurie. 

La HSF familiale, encore rare, a été également objet d'études pour identifier le gène 

contribuant à son développement. 

Le gène de la HSF autosomique dominante, ACTN 4 est localisé dans la région 19 q 

13 du chromosome [97]. 

Le pronostic de cette forme d'HSF familiale est mauvais, la progression vers 

l'insuffisance rénale se fait dans 50 % des cas à l'âge de 30 ans. 

La HSF autosomique récessive à début précoce est d'une rapide évolution vers 

l'insuffisance rénale chronique terminale. Elle est causée par des mutations dans la 

NPHS2, qui codent la podocine [30]. 

La Podocine est exprimée seulement dans les podocytes "intégral stomatin protein 

family member ", sa fonction n'est pas déterminée. 
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Revue de la littérature 

- Mutations du gène de la podocine dans les néphroses cortico-résistantes 

Depuis l'identification du gène, des recherches de mutations dans le gène NPHS2 

codant pour la podocine ont été effectuées [71,112] Dans la plupart des cas, ces 

mutations ont été recherchées chez des patients présentant un syndrome néphrotique 

cortico-résistant ne récidivant pas après transplantation (formes familiales évoquant une 

transmission autosomique récessive ou cas sporadiques), mais des recherches de 

mutations ont également, été effectuées chez quelques patients présentant une récidive 

précoce après transplantation, chez des enfants présentant un syndrome néphrotique 

congénital pour lesquels aucune mutation du gène NPHS1 codant pour la néphrine 

n'avait été isolée, et chez des enfants présentant une sclérose mésangiale diffuse 

sans mutation du gène WT1. De plus, quelques patients présentant des formes de 

transmission apparemment autosomique dominante ont été testés[1 12]. 

Globalement, ces mutations pathogènes de NPHS2 surviennent chez les patients les 

plus jeunes. Dans aucun cas, ces mutations n'ont été détectées chez des patients 

présentant une sclérose mésangiale diffuse ou ayant récidivé après transplantation[112]. 

La complexité de la génétique des syndromes néphrotiques cortico-résistants résulte 

du fait qu'à côté des formes à transmission mendélienne classique (dont de 

nombreux gènes restent encore à identifier), il existe probablement une hérédité 

plus complexe avec atteinte de plusieurs gènes[71 ]. 
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Partie I: 	 Revue de la littérature 

- Néphropathie à IgA: données récentes 

La néphropathie à IgA (N-lgA) est la plus fréquente des glomérulonéphrites primitives de. 

l'adulte. Elle est définie aujourd'hui encore par les critères immunohistologiques décrits 

en 1968 par Berger et Hinglais la présence de dépôts d'lgA au sein du mésangium. 

Ces dépôts mésangiaux d'lgA sont exclusivement de la sous-classe IgAl et sont 

parfois associés à des dépôts de 03. d'IgG ou d'lgM 

Les mécanismes physiopathologiques de la N-lgA restent en grande partie encore 

inconnus. Il est actuellement admis que le mécanisme initial est une anomalie de 

structure des IgAl qui sont anormalement glycosylés. L' hypothèse principale est que 

cette anomalie est responsable d'une interaction anormale des IgA avec leur(s) 

récepteur(s), ce qui conduirait in fine à la survenue de la maladie[81]. 

o Rôle des complexes immuns contenant des IgA: 

La N-lgA n'est pas une maladie du rein mais est bien liée à un dysfonctionnement du 

système immunitaire, et particulièrement des IgA. En effet, après transplantation 

rénale, les dépôts mésangiaux d'lgA réapparaissent le plus souvent au niveau du rein 

greffé. L'analyse des sérums et des glomérules patients a suggéré le rôle pathogène 

des IgA elles-mêmes et notamment des complexes immuns contenant des IgA (Cl-

lgA)[81]. 

Le taux d'lgA sériques et le rapport IgA polymériques (pIgA) /lgA monomériques (mIgA) 

sont augmentés chez plus de 50 % des patients. Néanmoins, quel que soit le 

mécanisme d'élévation des taux sériques d'IgA, l'augmentation de la quantité d'lgA ne 

suffit pas à elle seule à expliquer la formation des CI-IgA et les dépôts dans le 

mésangium. En effet, les patients atteints de SIDA ou de myélome à IgA ont des taux 

d'lgA sériques très élevés et présentent cependant rarement une N-IgA. 
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o ANOMALIES DE STRUCTURE DES IGA 1: 

II a été montré qu'une fraction des molécules d'IgA I sériques des patients avaient 

un défaut de galactosylation de leurs résidus N-acétyl galactosarnine au niveau de 

la région charnière. Les IgAl isolées des dépôts glomérulaires de patients présentent 

les mêmes anomalies structurales. 

Deux observations suggèrent que l'hypogalactosylation des IgAl joue un rôle 

central dans la genèse des dépôts rénaux d'lgA. D'une part, la présence 

d'lgA 1 hypogalactosylées a été mise en évidence dans le purpura rhumatoïde avec 

atteinte rénale alors que, dans les formes sans atteinte rénale, les IgAl sont de 

structure normale. D'autre part, des IgA humaines injectées chez le rat ne 

s'accumulent au niveau des glomérules que lorsqu'elles ont été préalablement 

dégalactosylées in vitro [81]. 

L'origine du déficit de galactosylation des IgAl au cours de la maladie de Berger ou de 

la néphropathie du purpura rhumatoïde n'est pas encore élucidée. 

o Interaction anormale des IgA avec le CD 89: 

Le premier récepteur pour les IgA identifié, le CD89 ou RFCa I, est une glycoprotéine 

exprimée par les monocytes. Le CD89 participe à la fois aux défenses immunitaires 

et au catabolisme des lgA. Chez les patients atteints de N-lgA, l'expression 

membranaire du CD89 à la surface des monocytes est diminuée malgré une synthèse 

intracellulaire normale de la protéine L'analyse par méthode ELISA montre que le CD89 

soluble est lié à des IgA, sous forme de complexes circulants CD89-lgA. 

L'ensemble de ces résultats démontre que, le CD89 et les IgA anormales sont 

nécessaires au développement d'une N-lgA [81]. 
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o Rôle du CD89 dans le développement de la N-IgA: Modèle 

physiopathologique: 

Les anomalies du CD89 observées chez les patients atteints de N-lgA et l'étude des 

souris transgéniques conduisent à proposer le mécanisme physiopathogénique 

suivant :la fixation des IgA anormales sur le CD89 entraînerait une libération de la partie 

extracellulaire du récepteur et une diminution du CD89 membranaire. La partie extra-. 

cellulaire du CD89 ainsi relarguée dans la circulation s'associerait alors aux IgA pour 

former des complexes lgA-CD89 solubles. Les complexes CD89-lgA ainsi formés se 

déposeraient alors dans les glomérules par liaison à des récepteurs de surface des 

cellules mésangiales ayant une affinité pour ces molécules[81]. Le mécanisme 

moléculaire précis du relargage du CD89 soluble est encore inconnu. 
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IV - PHYSIOPATHOLOGIE 

LA PROTEINURE 

La protéinurie du syndrome néphrotique est importante elle est supérieure à 50mg/kgfj. 

Elle varie en fonction de la filtration glomérulaire et de l'albuminémie, elle peut 

diminuer en cas de réduction importante de la filtration glomérulaire ou de chute très 

marquée de l'albuminémie[34]. 

Elle est due initialement à une augmentation pathologique de la perméabilité de la 

membrane basale glomérulaire aux protéines, qui contiennent essentiellement de 

l'albumine ou des protéines de poids moléculaire supérieur à l'albumine[28,34]. 

La fuite urinaire d'albumine dépassant les capacités de synthèse hépatique, 

provoquent ainsi une hypo albuminémie[34]. 

L'aspect qualitatif de la protéinurie permet de distinguer deux types d'altération de la - 

membrane basale glomérulaire: 

Soit la protéinurie est constituée essentiellement d'albumine à l'électrophorèse des 

protéines urinaires et est qualifiée, dans ce cas, de sélective. Il existe alors une 

altération biochimique du filtre glomérulaire avec notamment une perte des charges 

anioniques de la membrane basale glomérulaire sans anomalie morphologique 

observée en microscope optique «charge-related permselectivity barrier ». 
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Soit la protéinurie est dite non sélective et il existe alors, en plus de l'albumine, des 

protéines de haut poids moléculaire « size-related permselectivity barrier». Des 

lésions du filtre glomérulaire sont le plus souvent observées en microscopie optique. 

Le mécanisme aboutissant à l'anomalie de perméabilité capillaire glomérulaire est 

variable. 

Un facteur plasmatique présumé produit par les lymphocytes augmente la 

perméabilité à l'albumine de glomérules isolés et sa présence est associée à un taux 

important de récidive de la maladie après transplantation rénale[71 112]. 

La physiopathologie du syndrome néphrotique primitif demeure inconnue mais 

plusieurs arguments favorisent l'hypothèse d'un ou de plusieurs facteurs circulants 

« cytokines d'origine lymphocytaire » qui altéreraient les charges anioniques de la 

membrane basale glomérulaire et des podocytes et entraîneraient la fuite protéique 

[56]. 

L'HYPO ALBUMINEMIE 

L'hypo albuminémie est inférieure à 30 grammes/1, très souvent inférieure à 20 gr/l. 

Elle est due à la perte urinaire d'albumine. 

Il y a une corrélation approximative entre le degré de protéinurie et l'albuminémie. 

D'autres facteurs peuvent intervenir tel que l'augmentation du catabolisme rénal de 

l'albumine, par résorption endocytique et dégradation lysosoniiale des protéines 

filtrées [97 ]. 
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La synthèse hépatique de l'albumine (12 à 14 grammes/jour à l'état normal) est 

habituellement augmentée, mais de manière insuffisante pour compenser la perte 

urinaire de protéines [101]. 

Certains facteurs comme l'âge, un mauvais état nutritionnel, peuvent également 

limiter l'augmentation de la synthèse hépatique d'albumine. 

On peut ainsi observer des cas d'hypo albuminémie marquée avec une protéinurie 

inférieure à 10 gr/24h, alors que dans d'autres cas, où il existe une 

protéinurie beaucoup plus importante, l'albuminémie est un peu inférieure à la 

normale. 

LES OEDEMES 

Le mécanisme pathogénique des oedèmes dans le syndrome néphrotique en 

absence d'IRCT ou d'IRA n'est pas complètement élucidé [88]. 

Les oedèmes et l'épanchement des séreuses (ascite, hydrocèle) sont la 

représentation clinique d'une expansion anormale et isolée du compartiment 

hydrique interstitiel au cours du syndrome néphrotique (Fig.1). Ils prennent• 

parfois des proportions considérables, jusqu'à 30 % du poids du corps et sont à 

l'origine d'une gêne fonctionnelle en raison de l'occlusion forcée des paupières 

et de difficultés locomotrices. L'expansion du compartiment interstitiel compense 

l'accumulation du sodium d'origine alimentaire dans le volume extracellulaire en 

raison d'une rétention anormale du sodium par le rein. L'asymétrie d'expansion 

du volume extracellulaire entre compartiment vasculaire et interstitiel est 

secondaire à une modification des forces de la loi de Starling qui règlent le 

transfert de fluide à travers la paroi des capillaires dans les tissus mous [56]. 
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Fig. 1. Etat des volumes hydriques au cours du syndrome néphrotique. Le volume extracellulaire est 

remarquable par une asymétrie d'expansion les oedèmes représentent une expansion isolée du compartiment 

interstitiel alors que le volume plasmatique est normal ou discrètement élevé. Cette expansion est secondaire à 

la réduction inappropriée des sorties rénales de sodium et à l'accumulation du sodium alimentaire dans le 

volume extracellulaire. La pression osmotique du volume extracellulaire est remarquablement invariante et 

toute accumulation de soluté se traduit par une inflation hydrique pour compenser élévation de la pression 

osmotique. L'asymétrie de l'expansion entre volume plasmatique et compartiment interstitiel est secondaire à la 

perturbation des échanges de fluide à travers la paroi des capillaires en raison du déséquilibre des forces de la 

loi de Starling. 

Au cours des lésions glomérulaires, la survenue des oedèmes est habituellement 

due à l'hypo albuminémie et/ou à l'augmentation de la réabsorption rénale de Nacl 

au site distal du néphron (tube collecteur). 

Le mécanisme des oedèmes reste controversé, le déclenchement de la rétention 

hydro sodée et les oedèmes qui en sont la conséquence est attribué classiquement 

à l'hypo volémie, consécutive à la baisse de la pression oncotique (par hypo 

albuminémie) qui est responsable d'une fuite d'ultrafiltrat plasmatique vers le secteurS 

interstitiel l'hypo volémie stimulerait à son tour le système rénine-angiotensine 

aldostérone et la réabsorption tubulaire de sodium[88,101]. 

Cette explication physiopathologique est contredite par les observations faites chez 

une forte proportion de malades néphrotiques qui ont un volume sanguin normal 

voire augmenté, une activité rénine plasmatique et une aldostéronémie normales ou 

basses. Chez ces malades, la rétention sodée pourrait être due à une diminution du 
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facteur natriurétique circulant, à une exagération primitivement rénale de la 

réabsorption de sodium ou à d'autres mécanismes non encore identifiés[56]. 

Ainsi considère-t-on actuellement que l'hypo albuminémie explique, au moins en 

partie, le stade initial de la formation des oedèmes. A la période d'état, les pressions 

oncotiques intra vasculaires et interstitielles s'équilibreraient, ce qui permettrait le 

retour de la volémie à la normale au prix d'une inflation hydro sodée [88]. 

L'activité rénine plasmatique, les taux du facteur natriurétique et de l'ADH mesurés 

alors sont normaux ou peu modifiés. 

Dans les glomérulonéphrites chroniques, lorsque l'albuminémie est supérieure à 

20 g/l la volémie est le plus souvent normale ou augmentée, dans les syndromes 

néphrotiques par lésions glomérulaires minimes (L.G.M) ou par hyalinose 

segmentaire et focale (H.S.F) lorsque l'albuminémie est inférieure à 20 g/l l'hypo 

volémie est habituelle et parfois menaçante. 

Les lésions glomérulaires responsables du syndrome néphrotique entraînent une 

diminution du débit de la filtration glomérulaire. La présence d'albumine dans l'urine 

primitive entravant son écoulement est responsable d'une augmentation de la 

pression hydrostatique dans le tube contourné proximal, de la fuite glomérulaire 

d'albumine et d'une diminution de la pression oncotique péri tubulaire. 

Ces deux phénomènes entraînent conjointement une diminution de la réabsorption 

dans le tube contourné proximal et une augmentation de la production locale 

d'angiotensine Il. 
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De plus, le syndrome néphrotique s'accompagne d'une augmentation de la réactivité 

du système rénine angiotensine à l'hypo volérnie, d'une augmentation de la 

sensibilité tubulaire à l'action de l'aldostérone et d'une hyperactivité sympathique. 

Les patients avec oedèmes, hypo protidémie et hypo albuminémie dus à des lésions 

glomérulaires peuvent avoir un volume intra vasculaire normal, diminué ou augmenté 

[68]. 

Ceux avec un volume intra vasculaire diminué constituent la minorité. L'expansion 

du volume extra cellulaire associé à un volume intra vasculaire augmenté ou 

normal, arguments à la contribution importante d'un processus rénal primaire 

dans la rétention d'eau et de NacI pour les oedèmes du syndrome 

néphrotique [88 101,160]. 

Actuellement des expériences suggèrent que la rétention rénale primaire de Na cl est 

due à un trouble intra rénal plutôt qu'à des facteurs hormonaux circulants [23,92]. 

Quelque soit la glomérulopathie en cause, la physiopathologie des oedèmes 

observés au cours du syndrome néphrotique fait intervenir à des degrés variables 

La diminution de la pression oncotique secondaire à l'hypo albuminémie dont le 

rôle est actuellement discuté car le gradient de pression oncotique trans 

capillaire (pression oncotique intra vasculaire, pression oncotique 

interstitielle), théoriquement responsable du passage d'eau dans le secteur 

interstitiel est peu ou pas modifié, sauf lorsque l'hypo albuminémie est 

sévère. 

- Une rétention hydro sodée liée à la glomérulonéphrite elle même par le biais 

d'une réabsorption accrue de sodium dans le tubule rénal. 
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- Une diminution du volume circulant « efficace ». 

L'HYPER LIPIDEMIE 

L'hyper lipidémie n'est pas encore parfaitement expliquée, on sait qu'elle est corrélée 

au degré d'hypo albuminémie [136]. 

Elle est de type mixte, le plus souvent l'hypercholestérolémie est très importante. 

Elle est liée vraisemblablement à une augmentation de la production des 

lipoprotéines au niveau du foie (VLDL, IDL, et LDL) et à une diminution de leur 

catabolisme 

II existe une augmentation variable de la concentration des lipoprotéines de très 

basse densité (VLDL), des lipoprotéines de densité intermédiaire (IDL), et des. 

lipoprotéines de faible densité (LDL), ce qui aboutit à une augmentation de la 

concentration sérique totale de cholestérol isolée ou associée à une augmentation 

de la concentration sérique de triglycérides [195]. La fraction HDL des lipoprotéines 

est habituellement normale. 

Une relation causale entre les anomalies de la perméabilité glomérulaire et les 

anomalies du métabolisme lipidique est vraisemblable, une glycoprotéine acide 

alpha 1 retrouvée dans l'urine des patients néphrotiques corrige les altérations de la 

lipolyse. 

Il est donc possible que le catabolisme anormal des lipoprotéines peut résulter en 

partie de la perte urinaire de certaines substances régulatrices du métabolisme 

lipidique. 
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LES ANOMALIES DE LA COAGULATION 

Il existe un état d'hyper coagulabilité dans le syndrome néphrotique, une grande 

variété d'anomalies de l'hémostase est décrite :la thrombocytose et l'augmentation 

de l'agrégabilité des plaquettes et des hématies ainsi que l'augmentation de synthèse 

du groupe de prothrombine (facteurs ll,VII, X), le fibrinogène et les facteurs V et VIII de 

poids moléculaire élevé ont des taux circulants très augmentés tout ceci associé à une 

diminution de l'alpha 1-antitrypsine et l'antithrombine Il1 réalise un état d'hyper 

coagulabilité facilitant la survenue des thromboses vasculaires périphériques veineuses 

et artérielles et du nsque d'embolie pulmonaire chez les patients 

néphrotiques.[1 3,23,104,107]. 

Une thrombose des veines rénales peut être observée chez les patients ayant un 

syndrome néphrotique intense (albuminémie<20 g/l) avec un risque élevé d'embolie 

pulmonaire. 

La localisation de cette thrombose est parfois révélée par une hématurie 

macroscopique et une douleur de la fosse lombaire. 

Elle est le plus souvent asymptomatique et son diagnostic est évoqué devant une 

détérioration de la fonction rénale et une aggravation du syndrome néphrotique. 

LES INFECTIONS 

Avant l'utilisation des corticoïdes, de nombreux patients ayant un syndrome 

néphrotique mouraient d'infection bactérienne. 
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La susceptibilité aux infections est attribuée à une diminution de la 

concentration d'immunoglobulines G et A ou des facteurs alternes du 

complément, comme le facteur B. 

Le risque des infections par les bactéries en capsulées (pneumocoque, haemophilus, 

klebsielle) est particulièrement augmenté. La vaccination pneumococcique peut être 

utilisée de façon prophylactique [1 3,21,139]. 

LA DENUTRITION 

La fuite protidique est une cause de carence azotée. 

Chez un sujet néphrotique, dont la perte urinaire d'albumine est supérieure à 

lOg/24h le bilan azoté est négatif. C'est un facteur de dénutrition qui contribue sans 

doute à la baisse de la résistance aux infections et explique chez l'enfant les troubles 

de la croissance et l'ostéoporose[13]. 

LES AUTRES ANOMALIES METABOLIQUES 

. Modifications rénales 

Des anomalies tubulaires avec signes de syndrome de Fanconi ont été observées, 

particulièrement en cas d'atrophie tubulaire et de fibrose interstitielle. Une insuffisance 

rénale aiguë peut survenir, secondaire à une diminution brutale de la perfusion 

rénale due à une hypo volémie, accentuée parfois par un traitement diurétique 

trop intensif. 
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Anomalies calciques et de la vitamine D 

L'hypocalcémie totale en raison de l'hypo albuminémie et de la perte 

urinaire de la Vit D binding proteine avec hypo calciurie et diminution de 

l'absorption intestinale du calcium et de la réponse hyper calcémique à l'hormone 

parathyroïdienne, est fréquente. 

Une diminution des concentrations sanguines de 25 (OH) D3, 1,25 (OH)2 D3 et 24,25 

(OH)2 D3, associée à une perte urinaire de globuline liant la vitamine D a été 

constatée 

s Anomalies diverses 

Une perte urinaire de protéines liant des métaux (fer, zinc, cuivre) provoque une 

diminution de leur taux sérique. 

Les conséquences cliniques de ces anomalies sont habituellement nulles. 
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V - ETUDE HISTO-PATHOGÉNIQUE 

V - I - LA BIOPSIE RENALE 

Introduite en 1951 par Iverson et Brun [93], la ponction biopsie rénale permet de 

classer les néphropathies glomérulaires en différentes variétés, de décider du 

traitement dans certains cas ou de l'abstention thérapeutique, enfin de porter un 

pronostic plus précis que l'analyse clinique. 

V - I - I - Technique de prélèvement 

Plusieurs techniques de prélèvement ont été décrites. 

La biopsie par voie, chirurgicale, la ponction biopsie sous le contrôle de la vue et la 

ponction biopsie par voie transcutanée. Celle ci est la plus pratique, car elle se fait 

sans anesthésie générale est sans incision chirurgicale. Son seul inconvénient c'est 

qu'elle ne ramène pas toujours des fragments suffisants pour l'étude histologique. 

Avant d'entreprendre la ponction biopsie rénale il faut repérer le rein à l'échographie, 

et expliquer au patient qu'il doit s'exercer à inspirer profondément et à bloquer la 

respiration quand on le lui demande. 

Le patient se met à plat ventre sur une table d'examen, un coussin est placé 

transversalement sous l'abdomen, entre les côtes et les crêtes iliaques, afin de fixer. 

le rein. 

Après repérage échographique du pôle inférieur du rein, l'aiguille d'anesthésie locale 

permet d'apprécier la profondeur du rein, dès que son extrémité distale pénètre dans 
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Microscopie optique (M. O): 

Le prélèvement fixé ne doit pas dépasser 24 h afin d'éviter une sur fixation . A partir du 

bloc de paraffine, des coupes sériées sur lames sont effectuées. La première lame est 

colorée à l'hématoxyline éosine safran (HES). La deuxième lame est colorée à l'acide 

périodique de schiif (PAS). La 3ème et 4ème et 5ème sont colorées au trichrome de 

Masson. La 6ème lame est colorée à l'argentation. 

D'autres colorations peuvent être faites, tels le rouge congo à la recherche 

d'amylose. 

Immuno fluorescence (IF): 

Le prélèvement congelé fait l'objet de multiples coupes au cryostat pour obtenir 

plusieurs lames, les anti sérums qui sont utilisés sont les suivants: L'anti IgA, l'anti 

IgG, l'anti C3, l'anti IgM, l'anti Clq et l'anti fibrinogène. Puis en fonction du tableau 

clinique et des données de la microscopie optique, il est possible de recourir à 

d'autres marqueurs nécessaires au diagnostic. 

V - 2 - LEsloNs HISTOLOGIQUES 

V - 2 - I - Lésions glomérulaires minimes 

Lorsque cet aspect est observé dans le cadre d'un syndrome néphrotique, 

l'ensemble correspond à une entité bien définie : la néphrose, et la microscopie, 

électronique montre des anomalies podocytaires. Dans d'autres circonstances. 

(protéinurie permanente isolée, hématurie, etc.), une étude en microscopie 

électronique est indispensable car elle peut révéler des anomalies de la 
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le rein, 	l'aiguille est entraînée par le mouvement respiratoire arciforme 

caractéristique. 

La profondeur du rein est repérée sur l'aiguille. Le site de ponction est légèrement 

élargi par une lame de bistouri. 

Il existe plusieurs types d'aiguille de biopsie rénale, l'aiguille de Vin Silverman, 

modifiée par Franklin, l'aiguille de Trucut Travenol qui est à usage unique, la 

technique de biopsie est pratiquement la même pour ces deux aiguilles. 

On examine le fragment de biopsie rénale à la loupe binoculaire pour s'assurer de la 

présence de glomérules. 

Le geste est parfois répété pour obtenir deux échantillons, nécessaires pour l'étude 

de la biopsie en microscopie optique, en immunofluorescence, et parfois même en 

microscoie électronique, le cas échéant on coupe le fragment en deux. 

V - I - 2 - Technique d'étude 

Un fragment biopsique pour l'examen en microscopie optique est fixé dans le fixateur 

« Dubosq Brazil » ou le liquide de Bouin alcoolique. 

Le fragment destiné à l'examen en immunofluorescence, est congelé dans l'azote 

liquide pour sa conservation. 

Pour la microscopie électronique (M.E) le fragment biopsique est fixé dans la 

giutaraldéhyde à 2.5%. 
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membrane basale comme dans le syndrome d'Alport et les hématuries 

familiales bénignes par exemple[72,74]. 

V - 2 - 2 - La hyalinose segmentaire et focale 

C'est une lésion qui n'affecte qu'un pourcentage variable de glomérules et, à 

l'intérieur des glomérules pathologiques, qu'un nombre limité d'anses capillaires. 

La lésion est caractérisée par l'association d'une oblitération des anses capillaires 

par du matériel membranoïde et d'une dégénérescence des podocytes en 

regard se traduisant par un détachement de ceux-ci et la présence d'un 

« halo » clair entre la membrane basale et les podocytes. Dans certains cas, 

ceux-ci ne sont plus visibles et les anses capillaires collabées sont accolées à la 

capsule de Bowman soit directement, soit par l'intermédiaire du « halo ». Cette 

lésion segmentaire fixe l'lgM et le C3 en IF. 

La hyalinose segmentaire et focale dont les implications pratiques. au  cours de la 

néphrose sont bien connues, puisque 75 % des malades présentant cette 

lésion sont résistants aux corticoïdes et que 50 % d'entre eux ont une évolution 

défavorable, est considérée par certains comme une entité. Il faut cependant 

savoir que cette lésion peut être observée, avec toutes ses caractéristiques mor-

phologiques, dans à peu près tous les types de néphropathie glomérulaire et 

non glomérulaire (hypoplasie segmentaire ou néphropathie de reflux, hypoplasie 

oligoméganéphronique, cystinose par exemple). Il s'agit donc là, en fait, d'une 

lésion élémentaire, représentant une réponse univoque à de multiples agressions, 

mais dont la signification pronostique chez un malade atteint de néphrose est 

importante. La hyalinose segmentaire apparaît donc plus comme une 

« complication » de la variété précédente que comme une entité [72,74,176]. 
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V - 2 - 3 - Glomérulonéphrite proliférative endocapillaire 

La nature des cellules proliférées est difficile à identifier d'où le nom 

volontairement imprécis d'« endocapillaire ». L'hyperceilularité est liée à la 

prolifération des cellules mésangiales mais aussi à la présence de cellules 

circulantes : polynucléaires, cellules mono-nucléées, macrophages. Cet aspect est 

évocateur d'une glomérulonéphrite aiguë, surtout lorsqu'on y observe de petits 

dépôts coniques espacés en « bosses » sur le versant épithélial de la membrane 

basale ('x humps » des auteurs anglo-saxons). Ces dépôts extra-membraneux 

fixent le 03 et parfois l'lgG en lF.[74] 

V - 2 - 4 - Glomérulonéphrite extra-membraneuse 

Celle-ci est caractérisée par la présence d'un épaississement diffus des parois 

capillaires glomérulaires qui est le résultat de la présence de dépôts plus ou 

moins continus sur le versant épithélial de la membrane basale. Ces dépôts 

sont séparés les uns des autres, comme le montrent bien les colorations 

argentiques et la microscopie électronique, par dés spicules perpendiculaires à la 

membrane basale et issues de celle-ci ('< spikes »). Les dépôts apparaissent 

régulièrement granuleux et périphériques en IF et fixent l'lgG de façon 

prédominante et accessoirement le 03[72,74]. 

V - 2 - 5 - Glomérulonéphrite membrano-proliférative 

Il existe principalement deux variétés 

Le type I, caractérisé par des dépôts immuns sous endothéliaux, associés à 

des proliférations endocapillaire. 
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Le type Il, caractérisé par des dépôts denses au sein des membranes basales 

glomérulaires et tubulaires. Une hypo-complementémie persistante est 

généralement observée dans ce groupe.[104] 

V - 2 - 6 - Glomérulonéphrite mésangiopathique 

Elle est caractérisée pair un aspect sensiblement normal des glomérules en 

microscopie optique, saris hypercellularité notable, mais avec un élargissement. 

des axes mésangiaux et la présence de dépôts mésangiaux en l.F[72]. 

Quelle qu'en soit la composition. Ces dépôts pouvant être composé essentiellement 

d'lgA comme dans la maladie de Berger et le purpura rhumatoïde, soit d'lgA et de 

Ci q  comme dans la néphrite lupique soit d'lgM comme dans certains cas de 

néphrose ou de néphrite de shunt.[137] 

V - 2 - 7 - Glomérulonéphrite endo et extra-capillaire 

Cette variété de glomérulonéphrite est caractérisée par l'association à une 

prolifération endo-capillaire d'une prolifération extra-capillaire revêtant l'allure de 

ce qu'il est classique d'appeler des « croissants » cellulaires[72,110]. 

La glomérulonéphrite endo et extra-capillaire apparaît comme une entité bien définie 

en raison de l'excellente corrélation anatomo-clinique de cette variété de 

glomérulonéphrite qui est presque toujours associée à une néphropathie sévère 

évoluant rapidement vers l'insuffisance rénale terminale surtout quand le nombre de 

croissant est supérieur à 50 p  cent [74]. 
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V - 2 - 8 - Lésions observées au cours des glomérulopathies 

secondaires 

Le purpura rhumatoïde où l'atteinte rénale est caractérisée par des dépôts 

mésangiaux d'lgA, ce qui l'apparente à la maladie de Berger (glomérulonéphrite 

primitive qui ne comporte pas de manifestations extra-rénales). 

Le diabète ou les lésions morphologiques de la néphropathie diabétique clinique sont 

bien connues; en revanche peu d'équipes ont réalisé des biopsies rénales à un 

stade plus précoce[114]. 

Des travaux récents [Il 15] réalisés chez un petit nombre d'enfants diabétiques ayant 

ou non une micro-albuminurie a mis en évidence l'existence dès ce stade de lésions 

structurales identiques à celles retrouvées au stade de néphropathie clinique 

augmentation du volume glomérulaire, expansion mésangiale, épaississement de la 

membrane basale glomérulaire , mais les corrélations anatomo-cliniques se sont 

avérées décevantes. 
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VI- DESCRIPTION CLINIQUE 

VI - I - NEPHROSE DE L'ENFANT 

La néphrose est l'une des maladies rénales les plus fréquentes de l'enfant, c'est une 

entité anatomo-clinique définie d'une part par l'existence d'une protéinurie massive 

entraînant un syndrome néphrotique clinique et biologique et d'autre part des 

anomalies histologiques particulières des glomérules. Ces anomalies peuvent être 

de trois types en microscopie optique : lésions glomérulaires minimes, lésions de 

hyalinose segmentaire et focale, prolifération mésangiale diffuse sans dépôts 

significatifs d'immunoglobulines. 

Certains auteurs [31,138] ont voulu opposer ces types histologiques, mais il est plus. 

réaliste de les considérer comme différents aspects d'une même entité. 

Il est plus utile de distinguer la forme cortico sensible la plus fréquente[110,138,139] 

(4/5 des cas) et dont une forte proportion présente des rechutes mais qui n'évoluent 

pas vers l'insuffisance rénale et les néphroses cortico résistantes dont la gravité est 

liée aux complications du syndrome néphrotique et au risque d'évolution vers 

l'insuffisance rénale dans la moitié des cas. 

VI - I - I - Epidémiologie 

La néphrose peut survenir à tout âge mais est surtout fréquente chez l'enfant: elle 

représente environ 90% des syndromes néphrotiques survenant avant âge de 15 

ans et la presque totalité des syndromes néphrotiques survenant entre 1 et 5 ans 

c'est à cet âge qu'elle est la plus fréquente (dans 70% des cas) 

[28,34,110,138,139]. 
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Elle atteint deux fois plus souvent les garçons que les filles. 

Son incidence est estimée à 2 ou 3 cas annuels pour 100 000 enfants[138]. Elle est 

plus fréquente chez les asiatiques et tend à être plus sévère dans les populations de 

race noire[132]. 

Le syndrome néphrotique apparaît presque toujours (60% des cas) sans facteur 

déclenchant apparent [138]. lI peut aussi débuter après une infection rhino 

pharyngée banale (30%des cas), un épisode allergique ou au décours d'une 

vaccination : il n'est pas possible de préciser si ces éléments sont responsables ou 

seulement révélateurs de la maladie[103]. Quelques cas ont été décrits en 

association avec la maladie de Hodgkin ou un lymphome [15]. 

Exceptionnellement, la maladie peut être familiale atteignant plusieurs membres 

d'une même fratrie (moins de 3% des cas) ou encore plus rarement se transmettant 

verticalement [31,110]. 

VI - I - 2 - Symptômes 

- Clinique 

La maladie est presque toujours (80% des cas) révélée par des oedèmes. Il s'agit 

d'oedèmes blancs, mous, indolores, localisés d'abord aux paupières et aux chevilles, 

prenant le godet, gardant la marque des plis des vêtements, peuvent s'accompagner 

d'un épanchement pleural, d'une ascite ou d'une hydrocèle. Les douleurs 

abdominales qui peuvent aussi être en rapport avec l'hypovolemie, une thrombose 

des veines profondes, une péritonite, un oedème du ligament de Treitz ou une• 

pancréatite à minima. La tension artérielle est généralement dans les limites de la 

normale mais une hypertension est possible[18,31]. 
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Plus rarement la maladie peut se révéler par une complication infectieuse, péritonite 

à pneumocoque, cellulite ou méningite, un épisode thromboembolique ou un 

collapsus brutal[138,181]. 

- Biologie 

o Dans le sang: 

Les perturbations protido-lipidiques sont toujours nettes, bien que leur intensité soit 

variable. 

La protidémie est inférieur à 60g/1. L'albuminémie est effondrée inférieure à 30g11, 

elle peut atteindre des taux minimaux de 4 à 5g/1, les Alpha2-globulines sont toujours 

augmentées, pouvant former plus de 30% des protéines, les gammaglobulines sont 

basses, la diminution portant sur les lgG alors que les IgM sont élevées. 

Les lipides totaux sont élevés (plus de 15g/1) avec augmentation du cholestérol et 

des triglycérides portant sur les fractions de faible et très faible densité (LDL et 

VLDL) alors que celle de haute densité (HDL) sont peu modifiées. 

La natrémie est normale ou basse, témoignant alors de la dilution plasmatique et de 

l'hyperlipidémie. La kaliémie est normale ou élevée, pouvant atteindre 6 ou 7 mEq/L 

avant tout traitement, la calcémie totale est basse principalement par effondrement 

de la fraction liée à l'albumine. 

Les anomalies hématologiques comportent une discrète anémie, une 

hyperleucocytose, et surtout une hyperplaquettose qui peut être majeure[107]. 

36 



Partie I : 	 Revue de la littérature 

La fonction rénale est souvent normale mais parfois la clairance de la créatinine est 

abaissée lors des poussées traduisant une insuffisance rénale le plus souvent 

purement fonctionnelle [18,31,138]. 

Il existe un état d'hyper coagulabilité dans le syndrome néphrotique, une grande 

variété d'anomalies de l'hémostase est décrite Aa thrombocytose et l'augmentation 

de lagrégabilité des plaquettes et des hématies ainsi que l'augmentation de synthèse 

du groupe de prothrombine (facteurs ll,Vll, X), le fibrinogène et les facteurs V et Vlfl de 

poids moléculaire élevé ont des taux circulants très augmentés tout ceci associé à une 

diminution de l'alpha 1-antitrypsine et l'antithrombine III réalise un état d'hyper 

coagulabilité facilitant la survenue des thromboses vasculaires périphériques veineuses 

et artérielles et du risque d'embolie pulmonaire chez les patients 

néphrotiques.[1 3,23,104,107]. 

Les fonctions du complément sont normales. 

o Dans les urines 

La protéinurie est généralement massive, dépassant 50 mg/kg/24h (75% des cas) 

Elle est presque toujours sélective c'est-à-dire faite surtout de petites molécules 

essentiellement d'albumine. L'index de sélectivité (rapport des clairances se l'lgG et 

de la transferrine) est inférieur à 0,15 (80% des cas) [31,138]. 

Une hématurie microscopique s'observe dans 15 à 20% des cas, tandis qu'une 

hématurie macroscopique est exceptionnelle, sa survenue doit faire craindre une• 

thrombose des veines rénales [64,138]. 
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VI - I - 3 - Lésions histologiques 

L'indication de la biopsie rénale dépend de l'âge de l'enfant, du tableau clinique et 

surtout de la réponse à la corticothérapie. Chez l'enfant entre 1 et 10 ans, lorsque le 

tableau clinique est typique, la biopsie rénale n'est pas indiquée et la corticothérapie 

est instaurée d'emblée, la disparition de la protéinurie sous ce traitement permettant 

d'affirmer qu'il s'agit bien d'une néphrose[1 8,31,110,138]. 

A l'inverse, la biopsie rénale est effectuée avant la mise en route de la 

corticothérapie lorsqu'il existe un syndrome néphrotique impur, ou lorsque l'enfant 

est âgé de plus de 10 ans. Enfin et surtout, la biopsie est effectuée si le syndrome 

néphrotique persiste à l'issue du premier mois de corticothérapie[31 ,110] 

L'analyse en microscopie optique de la biopsie rénale montre dans la majorité des 

cas, 80 à 90 % des lésions glomérulaires minimes c'est à dire un aspect 

histologiquement normal [1,28,31,110,133,155]. L'examen en microscopie 

électronique révèle une hypertrophie des podocytes qui s'attachent à la membrane 

basale glomérulaire par une lame cytoplasmique continue du fait de l'effacement des 

pieds des podocytes. La membrane basale glomérulaire a un aspect normal sans 

dépôts pariétaux. 

Les lésions glomérulaires focales, hyalinose segmentaire et focale (HSF), affectent 

uniquement certains glomérules et le plus souvent une partie limitée des anses 

capillaires, à noter que des lésions tubulo-interstitielles plus ou moins importantes 

peuvent être observées, notamment s'il existe des lésions glomérulaires [28,31,156]. 

Ces lésions de hyalinose segmentaire et focale qui sont irréversibles, ne sont pas 

spécifiques de la maladie et peuvent se voir dans de nombreuses autres affections 

rénales (hypoplasie rénale, syndrome d'Alport, etc..). Il est vraisemblable qu'au cours 

de la néphrose, ces lésions sont secondaires à la protéinurie plutôt que sa cause. 
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Dans certains cas (syndrome néphrotique impur), la biopsie rénale, montre une 

prolifération mésangiale diffuse associée à une hypertrophie de la matrice 

mésangiale. Les parois des capillaires glomérulaires sont normales, ce qui permet 

d'éliminer une autre affection glomérulaire[1 36]. 

L'analyse en Immunofluorescence est généralement négative ou ne montre qu'une 

fixation discrète d'lgM, d'lgG, de 03 ou plus rarement d'lgA sous forme de petits 

grains[11O]. 

Les lésions de hyaiinose segmentaire et focale fixent fortement l'lgM et parfois 03 

sans qu'il s'agisse d'un aspect spécifique. 

L'analyse en microscopie électronique montre dans les lésions glomérulaires 

minimes des anomalies ultra structurales particulières, la fusion des cellules 

épithéliales ou podocytes. Cette anomalie qui est associée à une perte des charges 

négatives de ces structures, est réversible et disparaît en période de rémission. 

VI - I - 4 - Evolution 

Une rémission spontanée est possible, mais presque toujours un traitement par les 

corticoïdes est utilisé. L'évolution sous traitement permet de distinguer deux formes 

évolutives : 

les néphroses corticosensibles et les néphroses corticorésistantes. La distinction 

s'est avérée plus satisfaisante que l'aspect histologique pour préciser l'évolution 

ultérieure. 
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- Néphroses Cortico-Sensibles 

Elles sont définies par la disparition de ta protéinurie en moins de 5 Semaines d'une• 

corticothérapie à forte dose (60 mglm 2lj) sans dépasser 60 mg/j [Annexe3]. La 

protéinurie disparaît en moyenne après 11 jours de traitement (3 à 40 j), 

exceptionnellement au-delà de 30 j. 

Ces formes sont la grande majorité des néphroses de l'enfant: 88 à 91 % selon tes 

séries [110, 138] 

Après la première rémission, plusieurs évolutions sont possibles 

o Rémission: 

Soit rémission complète (RC) disparition de la protéinurie ou son passage à des 

taux « physiologiques » (inférieure à 90mg/j), soit rémission partielle (RP) diminution 

de la protéinurie à moins de 50mg/kg/j. 

o Guérison: 

La guérison après une seule poussée est observée dans 30 à 40 % des 

cas[34,110,138]. Le risque de rechute est d'autant plus faible que la rémission se 

prolonge. 
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o Rechutes espacées: 

Environ 10 à 15 % des néphroses cortico sensibles ont des rechutes séparées par 

des intervalles de plusieurs mois sans traitement. Les poussées restent cortico 

sensibles, la maladie facile à contrôler, l'évolution à long terme favorable sans 

séquelles[34, 104,138]. 

o Rechutes fréquentes « Cortico Dépendantes »: 

La majorité des malades (50 à 60 %) ont des rechutes survenant soit dés que le 

traitement est diminué au dessous d'une dose « Seuil » soit dés son arrêt. [34,104] 

La survenue d'une première rechute précoce (inférieure à six mois) laisse prévoir 

plusieurs années pendant lesquelles la succession des rechutes pourra poser des' 

problèmes thérapeutiques. La durée d'évolution est imprévisible le plus souvent de 

l'ordre de 10 ans. Seule l'absence de rechute pendant au moins 2 ans après l'arrêt 

des traitements permet d'espérer être sur la voie de la guérison [110]. 

En pratique, l'existence d'une cortico-sensibilité initiale même si elle n'exclut pas une 

évolution de plusieurs années, permet d'affirmer en principe un pronostic favorable 

puisque les poussées ultérieures resteront habituellement sensibles au traitement. 

Le contrôle thérapeutique de la maladie est compatible avec un rythme de vie 

normal, même si quelques lésions glomérulaires se développent à la longue, elles 

resteront modérées et sans influence sur le pronostic lointain. L'évolution à long 

terme se fait généralement vers la guérison. 

Parfois la maladie se poursuit à l'age adulte. 
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- Néphroses Cortico Résistantes: 

Elles sont définies par la persistance d'un syndrome néphrotique après 4 semaines 

de corticothérapie à dose suffisante et suivies de 3 Bolus de méthylprednisolone de. 

1 g! 1.73 m2  selon la définition adoptée par la Club Français de Néphrologie 

Pédiatrique [Annexe 2]. 

Les néphroses cortico résistantes forment environ 10 % des néphroses de l'enfant. 

Elles différent statistiquement des néphroses cortico sensibles par l'absence de 

prépondérance masculine, la fréquence de début avant l'age de 1 an, d'une 

hématurie microscopique et d'une protéinurie peu ou non sélective[34]. 

Les aspects histologiques sont par définition les mêmes, mais leur répartition est 

différente avec une plus grande fréquence des lésions glomérulaires. Lorsque la 

cortico résistance est affirmée, la poursuite d'une corticothérapie est en règle 

inefficace et nocive[31 ,104]. 

L'évolution est variable, le tiers des malades développe une insuffisance rénale, un 

peu plus d'un tiers une rémission prolongée avec guérison probable; les autres 

gardent un syndrome néphrotique ou une protéinurie isolée laissant prévoir une 

évolution ultérieure vers l'insuffisance rénale ou la guérison [31,138]. 

On peut donc admettre que la moitié des cas évolue vers l'insuffisance rénale, l'autre' 

moitié vers la guérison. L'insuffisance rénale apparaît chez des malades ayant gardé 

un syndrome néphrotique. Elle atteint le stade terminal dans des délais très 

variables : 1 à 16 ans après le début de la maladie [110]. 
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VI - I - 5 - Complications 

Les complications extra rénales sont un risque majeur et font toute la gravité des 

néphroses corticosensibles qui n'évoluent pas vers l'insuffisance rénale. Elles sont 

dues à la présence d'un syndrome néphrotique et sont d'autant plus redoutables que 

le malade est plus jeune et que le syndrome néphrotique est plus intense. Elles 

peuvent encore causer la mort si le traitement en est retardé. 

- Infections 

Elles étaient autrefois une cause fréquente de décès, favorisées par la dénutrition et 

la fuite de certains facteurs de l'immunité humorale, il s'agit surtout d'infection à 

pneumocoque péritonite, pneumonie, méningite à pneumocoque, cellulite exigeant 

sans retard un traitement antibiotique adapté. 

- Troubles de l'équilibre hydro sodé: 

Une rétention hydrique est parfois observée avec hypo natrémie, céphalées, 

convulsions, elle impose une restriction hydrique; un collapsus peut accompagner. 

les poussées ou être induit par les diurétiques. 

- Complications thrombo emboliques: 

Elles représentent les complications les plus graves et sont de diagnostic parfois 

difficile. L'embolie pulmonaire doit être systématiquement soupçonnée en cas de• 

douleur thoracique ou de gène respiratoire même discrète. La radiographie 

pulmonaire est de peu d'intérêt pour le diagnostic qui nécessite une scintigraphie 

pulmonaire d'urgence, voire une angiographie. Le traitement comporte l'utilisation de 

fibrinolytiques et/ou d'anticoagulants. Des thromboses veineuses rénales, 
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cérébrales, mésentériques sont également possibles. Ces complications sont 

favorisées par l'immobilisation et l'usage des diurétiques. Des thromboses artériélles 

sont possibles responsables parfois d'embolie systémique[31,104,138]. 

- Autres complications: 

Dans les syndromes néphrotiques corticorésistantes très sévères et prolongés, on 

peut observer un défaut de croissance parfois accentué par une hypothyroïdie liée à 

la perte urinaire d'hormone thyroïdienne.Le développement des complications 

athéromateuses peut être évoqué à long terme. 

VI - I - 6 - Traitement 

- Traitement Symptomatique: 

Le régime alimentaire doit être riche en protides bien que ceci n'ait pas d'effet sur le 

niveau d'atbuminémie. 

Une restriction sodée est nécessaire pour éviter l'apparition d'oedèmes ou en limiter• 

l'importance. 

La restriction hydrique est rarement justifiée sauf en cas d'oedèmes importants avec 

hypo natrémie. 

Les diurétiques peuvent être prescrits en cas d'oedèmes importants avec prudence• 

car ils peuvent entraîner une déplétion hydrosodée brutale avec collapsus et 

favoriser les thromboses. L'emploi de Spironolactone à la dose de 5à 20 mg/kglj est 

indiqué sauf en cas d'insuffisance rénale. 
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Les perfusions d'albumine ne sont justifiées qu'en cas d'hypovolémie ou d'oedèmes 

importants résistants aux diurétiques. 

Le risque de thrombose est prévenu en limitant l'immobilisation et en maintenant une 

volémie normale. Certains auteurs [110, 138] préconisent l'utilisation d'antivitamine K 

à titre préventif; en cas de thrombose des artères pulmonaires ou des veines 

rénales, l'utilisation des thrombolytiques doit être discutée. 

Un supplément de vitamine D et de calcium est souvent prescrit. 

L'antibiothérapie est indiquée en cas d'infection. 

- Traitement des néphroses corticosensibles : [Annexe 2,3] 

o Corticothérapie: 

La corticothérapie représente le traitement de fond. Elle est débutée après quelques 

jours d'observation si le syndrome est cliniquement bien toléré, en raison de la 

possibilité de rémission spontanée. 

Lorsque le diagnostic de néphrose parait le plus probable devant le tableau clinique 

et biologique, on utilise la Prédnisone à la dose de 60 mg/m 2/j en 2 prises 

quotidiennes sans dépasser 60 mg/j. 

Le plus souvent la protéinurie disparaît en moins de quatre semaines 

(en moyenne 10 jours) et la Prédnisone est donnée à la même dose en une prise un. 

jour sur deux et ceci pendant deux mois puis la dose est réduite de 15 mg/ m 2/15 j 

jusqu'à l'arrêt pour une durée de traitement de la première poussée de l'ordre de 

4 mois et demi. 
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Une étude récente [38,104,106] a confirmé l'inutilité d'un traitement plus prolongé, si 

la protéinurie persiste après 4 semaines de traitement; On peut proposer en milieu 

hospitalier, une série de trois perfusions de méthylprednisolone, à la dose de 

1 gI1,73 m 2  espacées chacune de 48 heures, la persistance de la protéinurie à 

l'issue de ces perfusions définit le caractère cortico résistant du syndrome 

néphrotique. 

Dans le cadre des néphroses cortico-sensibles, plusieurs éventualités sont 

possibles 

- La première poussée reste unique et l'enfant est définitivement guéri : 30 % 

des cas.[34,110,138] 

Des rechutes espacées peuvent survenir à l'arrêt de la corticothérapie, il est 

habituel de proposer un traitement identique à celui de la première poussée et 

le plus souvent ces rechutes se ré.pètent à trois ou quatre reprise avant la 

guérison. Ces rechutes peuvent survenir lors de la diminution de la. 

corticothérapie ou dés l'arrêt du traitement définissant la corticodépendance. 

Un schéma thérapeutique est actuellement adopté, il consiste à proposer une 

corticothérapie discontinue prolongée de 15 à 30 mg/ m 2 , en fonction du niveau 

auquel surviennent les rechutes [Annexe 5]. Ce traitement sera poursuivi 1 à 2 ans 

puis progressivement diminué. 

En pratique, lorsqu'une rechute survient lors de la diminution des doses de 

corticoïdes ou à l'arrêt, le traitement est repris à la dose de 60 mgfj et poursuivi huit 

jours après la rémission avant de passer à un traitement discontinu. La 

corticothérapie sera ensuite progressivement diminuée jusqu'à une dose suffisante 

estimée en fonction des rechutes antérieurs, ce traitement sera poursuivi un à deux 

ans puis progressivement diminué. 
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La tolérance de ce traitement est le plus souvent excellente, lorsque les doses de 

Prédnisone nécessaires pour maintenir la rémission sont élevées ou lorsque les 

rechutes multiples ont conduit à des reprises itératives d'une corticothérapie 

continue, des effets secondaires de la corticothérapie apparaissent en particulier un 

ralentissement de la croissance staturale. Dans ce cas, on est amené à proposer un 

traitement immunosuppresseurs par des agents alkylants. 

o Agents Aikylants: 

L'efficacité des agents alkylants dépend du niveau de cortico-dépendance de la 

néphrose et de la durée du traitement. En effet la durée de la rémission induite par 

les agents alkylants est plus importante lorsqu'il s'agit de rechutes espacées que les 

cas de cortico dépendance. D'autre part, la durée du traitement est importante. Chez 

les enfants atteints de néphrose cortico dépendante le taux de rémission actuarielle 

à 2 ans est de 70% après une cure de Cyclophosphamide de 12 semaines et 

seulement de 30% après un traitement de 8 semaines [Annexe 6]. 

Les doses quotidiennes recommandées sont de 0,2 mg/kg/j pour le Chlorambucil et 

2 mg/kg/j pour le Cyclophosphamide. 

En dehors des complications hématologiques nécessitant une surveillance 

hebdomadaire, infectieuses en particulier virales, du risque d'induction de leucémie 

ou de tumeur maligne, il s'agit surtout de la gonadotoxicité (Azoospermie) lorsque les 

doses cumulatives sont supérieures à 200 mg/kg pour le Cyclophosphamide 

et 10 mg/kg pour le Chlorambucil. 
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o Autres traitements: 

Le Levamisole peut permettre de diminuer le seuil de cortico-dépendance à la dose 

de 2,5 mg/kg deux fois par semaine. 

La Ciclosporine est administrée à la dose de 150 Mg/  m 2Ij en deux prises 

(sans dépasser 200 Mg/  m 2/j). Elle est efficace dans 80% des cas mais elle doit être 

utilisée pendant de nombreux mois pour éviter les rechutes. Les effets secondaires 

de la Ciclosporine en particulier la néphrotoxicité expliquent qu'un tel traitement doit 

être réservé aux néphroses cortico-dépendantes sévères malgré une cure d'agents 

alkylants. Pour éviter la néphrotoxicité il est conseillé d'utiliser la Ciclosporine à la 

dose de lOOrng/ m 2  associée à une Corticothérapie discontinue faible 10 à 15 mg/ 

m 2 . 

- Traitement des néphroses Cortico-Résistantes : 

Une fois prouvée la corticorésistance il semble intéressant de tenter un traitement 

associant Ciclosporine-Prednisone, cette association a permis d'obtenir une 

rémission dans 40% des cas d'une étude multicentrique [32,139]. 

Cette tentative doit être précédée d'une biopsie rénale car l'existence de lésions 

tubulo-interstitielles importantes constituerait une contre-indication; Elle ne doit pas 

être prolongée au delà de 3 à 4 mois en cas d'échec. 

Les agents alkylants n'ont jamais fait preuve d'efficacité en dehors de rares cas qui 

semblent entrer en rémission assez rapidement sous ce type de traitement. Il faut 

savoir aussi que des rémissions spontanées sont possibles[31]. 
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Dans les néphroses cortico résistantes à tout traitement, il faut se borner au 

traitement symptomatique et ne pas poursuivre un traitement corticoïde 

inutile[31 ,104]. 

La prescription d'inhibiteur d'enzymes de conversion (Captopril et Enalapril) a permis 

d'observer une certaine diminution de la protéinurie dans certains cas [64,138]. 

La moitié des cas évoluent vers l'insuffisance rénale terminale après une durée de 

1 à 15 ans. 

A ce stade la transplantation rénale est possible avec un risque de récidive de la 

maladie dans 30% des cas, surtout lorsque l'évolution initiale a été rapide [110]. 

VI - 2 - GLOMERULONEPHRITE AIGUË POSTINFECTIEUSE 

VI - 2 - I - Introduction 

L'image classique de la glomérulonéphrite aiguë post-infectieuse est celle d'une 

affection rénale, secondaire à une infection streptococcique ancienne de quelques 

jours, dont le pronostic est généralement bon . La disparition des formes 

streptococciques épidémiques dans les pays à fort développement économique a 

laissé la place à des cas sporadiques provoqués par une très large variété d'agents 

infectieux. Contrairement à la maladie glomérulaire dont les symptômes sont en 

règle modestes et de pronostic favorable, la surcharge hydrosodée imputable à une 

rétention rénale de sodium peut avoir une expression clinique très sévère et menacer 

le pronostic vital à la phase aiguë de la maladie[149]. 
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VI - 2 - 2 - Épidémiologie 

La glomérulonéphrite aiguë postinfectieuse est une maladie qui touche 

principalement l'enfant entre 2 et 14 ans . Elle est moins fréquente chez l'adulte 

(5 % des cas dans les épidémies) et exceptionnelle chez l'enfant de moins de 2 ans. 

Sa fréquence est variable selon le niveau du développement économique. Elle est de 

0,01-0,02 cas par an et par enfant de moins de 12 ans dans les pays dont le produit 

intérieur brut (PIB) est élevé, et comprise entre 0,6 et 1 cas par an et par enfant de 

moins de 12 ans dans les pays dont le PIB est faible [55] 

En Algérie, elle est la maladie glomérulaire la plus fréquente de 

l'enfance[2,17,44,104]. La forme classique, secondaire à une infection par un 

streptocoque f3 hémolytique du groupe A, est devenue une maladie rare dans les 

pays à fort développement économique[55] . Inversement, la forme streptococcique 

représente 90 % des cas de glomérulonéphrite aiguë dans les pays en voie de 

développement[2,17,104]. Les premiers signes de la néphropathie surviennent après 

un intervalle, libre de 10 à 21 jours après l'épisode infectieux. Les infections cutanées 

à type de pyodermite et d'impétigo compliquant souvent une gale (streptocoques de• 

sérotypes M47, 49, 57), et les infections pharyngées (streptocoques de sérotypes M 

1, 2, 4, 12) sont les plus fréquentes selon les séries , mais une méningite, une 

pneumonie, une sinusite ou une otite peuvent également être en cause[55,106]. 

La forme streptococcique est volontiers épidémique, en particulier au sein des 

familles ou des communautés de vie. 

Toutes les classes d'agents infectieux ont été associées à un ou quelques rares cas 

de glomérulonéphrite aiguë (cette liste n'est pas exhaustive) : bactéries 

(staphylocoques, méningocoque, pneumocoque, Haemophi!us influenzae, 

Salmonella typh, germes figurés (Mycoplasma pneumoniae, Coxiella burnetii [fièvre 

Q]) champignons microscopiques (Candida albicans), virus (varicelle, rougeole, 
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cytomégalovirus, parvovirus B19 et virus d'Ebstein-Barr) et parasites (Plasmodium 

falciparum). [55,64,74] 

Ces formes non streptococciques sont sporadiques et la néphropathie est parfois 

contemporaine de l'épisode infectieux. 

VI - 2 - 3 - Signes cliniques 

La glomérulonéphrite aiguë se manifeste brusquement par des signes glomérulaires 

modestes et une surcharge hydro-sodée souvent au premier plan du tableau 

clinique. 

- Signes glomérulaires 

L'hématurie est systématique, le plus souvent macroscopique, mais une hématurie 

microscopique peut être le seul signe de la maladie. 

La protéinurie est en règle modérée, inférieure à 1 g/l et peut être absente. Une 

protéinurie massive et un syndrome néphrotique biologique sont observés dans 

environ 5 % des cas [55]. 

L'insuffisance rénale est présente dans un tiers des cas, mais les formes oligo-

anuriques nécessitant la mise en oeuvre d'une épuration extrarénale sont 

minoritaires ; la durée de l'insuffisance rénale est très brève, n'excédant 

classiquement pas 3 jours[64,75,181]. 
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- Signes de rétention hydrosodée 

La gravité de la rétention sodée n'est pas corrélée avec le degré de l'insuffisance 

rénale, suggérant un processus actif de stimulation de la réabsorption tubulaire du 

sodium dont les mécanismes ne sont pas connus. La surcharge sodée se traduit par 

une inflation du volume extracellulaire en vertu de l'invariabilité de la pression 

osmotique de ce compartiment hydrique. 

Elle se révèle au moins par des oedèmes, une hypertension artérielle qui constitue 

classiquement un excellent signe diagnostic, et sur la radiographie du thorax de face 

par un élargissement de la silhouette médiastinale, un émoussement des culs-de-sac 

pleuraux, un syndrome interstitiel de surcharge. La surcharge sodée est responsable 

des formes graves qui mettent en jeu le pronostic vital et nécessitent un traitement 

symptomatique immédiat : insuffisance cardiaque gauche avec bruit de galop, 

oedème aigu pulmonaire, hypertension artérielle menaçante rapidement associée à 

une asystolie aiguë ou à un oedème cérébral responsable de céphalées intolérables, 

d'un état de mal convulsif et d'un coma. 

VI - 2 - 4 - Signes biologiques 

- Examens biologiques habituels 

lis confirment l'inflation du volume extracellulaire avec un abaissement de la 

protidémie totale et de l'hématocrite. ils permettent aussi de juger du degré de 

l'insuffisance rénale et des troubles ioniques qui peuvent être associés à celle-ci. La 

numération-formule sanguine ne montre ni thrombopénie ni schizocytose, sauf dans 

les cas exceptionnels où glomérulonéphrite aiguë et syndrome hémolytique sont 

mystérieusement associés. 
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Le dosage des fractions complémentaires est un élément clé pour le diagnostic et ne 

doit pas être manqué dès le début des troubles cliniques. Il met en évidence, dans la 

grande majorité des cas, une consommation complémentaire par la voie alterne 

(C3 effondré et 04 normal) associée à la présence d'un facteur néphritique 

(C3Nef)[53], mais une activation de la voie principale (03 et 04 effondrés) a été 

également décrit[77]. Le mécanisme moléculaire de cette activation complémentaire 

n'est pas connu avec précision. La phase de consommation complémentaire est 

parfois très brève, inférieure à 48 heures et doit donc être recherchée précocement. 

La normalisation des fractions complémentaires doit survenir, avant la disparition des 

signes urinaires, en moins de 8 semaines. 

L'association d'une consommation complémentaire avec un début brutal de la 

maladie, un antécédent infectieux récent ou cuitemporain et des signes 

glomérulaires est suffisante pour porter le diagnostic de glomérulonéphrite post 

infectieuse sans avoir recours à une biopsie rénale[55,77, 110]. 

Les examens biologiques urinaires peuvent être limités à une bandelette réactive qui 

confirme l'association d'une hématurie et d'une protéinurie. Ils sont complétés par 

une électrophorèse des protéines plasmatiques ou un dosage de l'albuminémie pour 

rechercher un syndrome néphrétique biologique. 

- Examens bactériologique 

Le prélèvement de gorge est souvent négatif même au début de la néphropathie 

d'autant que le malade peut avoir reçu une antibiothérapie qui ne prévient pas 

l'apparition des troubles [55,73]. Une lésion cutanée laissée sans soins doit être 

prélevée avant tout traitement [17]. 
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Les sérologies streptococciques (antistreptolysine O et antistreptodornase) sont en 

règle très élevées et permettent de confirmer l'origine streptococcique de la maladie 

[2, 17]. 

Dans les formes bactériennes non streptococciques, les examens bactériologiques 

sont orientés par la clinique lavage broncha-alvéolaire, hémoculture, ponction 

lombaire, paracentèse. 

VI - 2 - 5 - Signes histologiques 

- Indications de la biopsie rénale 

Elles sont limitées au cours de la phase aiguë aux formes symptomatiques 

glomérulaires anormalement graves : une oligoanurie d'une durée supérieure à 3 

jours, une insuffisance rénale supérieure à une semaine, un syndrome néphrotique 

supérieur à 10-15 jours. Une évolution non conforme au calendrier classique, 

persistance de la consommation complémentaire plus de 2 mois, de la protéinurie et 

de l'hématurie plus de 18 mois, est également une indication de la biopsie rénale, 

enfin la survenue d'hématuries macroscopiques récidivantes au décours d'une vraie 

GNA est tellement exceptionnelle qu'un tel signe est une indication à la biopsie 

rénale à la recherche éventuelle d'une maladie de Berger [42,55,64,74]. 

La persistance de la consommation complémentaire peut être liée à une maladie des 

dépôts denses ou à une glomérulonéphrite membrano-proliférative à dépôts sous-

endothéliaux dont le début peut être brutal après une infection streptococcique 

malgré leur évolution chronique. 
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Une hématurie et une protéinurie prolongées peuvent être en rapport avec une 

maladie de Berger ou une hématurie héréditaire dont la découverte est alors 

fortuitement liée à la glomérulonéphrite aiguê[11O,55]. 

La répétition d'une glomérulonéphrite aiguë après un premier épisode ancien est due 

à la multiplicité des sous-type de streptocoques capables d'induire la maladie ; c'est 

une indication classique et non discutée de la biopsie rénale bien que le pronostic 

d'une seconde poussée soit identique à celui de la première. 

- Examen en microscopie optique 

Il montre l'existence de glomérules volumineux et hyper cellulaires sans altérations 

des capillaires glomérutaires. Celle-ci est liée à une prolifération des cellules 

mésangiales et à la présence de polynucléaires et de macrophages en grande 

quantité. La lésion la plus évocatrice de la glomérulonéphrite aiguë est la présence 

de dépôts coniques sur le versant externe de la membrane basale glomérulaire "les 

humps" [72]. 

Les formes avec syndrome néphrotique peuvent révéler une prolifération extra 

capillaire avec des croissants épithéliaux [73,77] 

- Examen en immuno fluorescence 

La fixation des anticorps anti-C3 est présente dans tous les glomérules et diffuse 

dans chaque glomérule en « ciel d'étoiles ». Les plus gros dépôts correspondent aux 

hurnps. Des dépôts d'immunoglobulines G (lgG) sont parfois associés aux dépôts 

de 03. 
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- Pronostic rénal 

La glomérulonéphrite aiguë ne laisse pas de séquelles dans sa forme commune et 

son pronostic à long terme est excellent. Seules les formes avec une prolifération 

extra capillaire laissée sans traitement peuvent parfois évoluer vers la fibrose et la 

réduction néphronique mais cette évolution ne concerne que 0,1 % des enfants 

[55, 77]. 

VI - 2 - 6 - Traitement 

Le traitement est symptomatique et vise à prévenir la surcharge sodée par la mise en 

place d'un régime désodé. 

Le traitement actif d'une surcharge sodée constituée revient à un natriurétique de 

l'anse, le furosémide (Lasilix) à la dose de 2 mg/kg en intraveineux lent pendant 30 

minutes. Cette dose doit être répétée au bout d'une heure si la symptomatologie le 

rend nécessaire. En cas d'insuffisance rénale prononcée (créatininémie supérieure à 

200 ijmol/L), la dose unitaire peut être montée entre 3 et 5 mg/kg. 

En cas d'oligo-anurie ou d'inefficacité du furosémide, une épuration extra rénale doit 

être rapidement mise en oeuvre pour réduire la surcharge sodée[75,77]. 

La prescription d'antihypertenseurs peut être rendue nécessaire par la gravité de 

l'hypertension artérielle: 

. Nicardipine intraveineuse (Loxen IV à la dose de 4 pg/kg/min en 

perfusion continue. 
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• Captopril (Lopril ) par voie orale ou dans une sonde gastrique 

(0,25 mg/kg la première prise puis jusqu'à 3 mg/kg/j. 

Réserpine, Népressol. Aldomet peuvent être utiles. 

La prescription de f3-bloquants est formellement contre-indiquée en cas 

de signes cliniques d'insuffisance cardiaque gauche car ils peuvent 

entraîner une mort subite avec un arrêt cardiovasculaire non 

rattrapable. Leur utilisation est fortement déconseillée sans un contrôle 

préalable de la fonction myocardique par une échocardiographie. En 

cas de nécessité absolue, le Labétalol (Trandate ) à la dose de 0,3 à 

0,5 mglkglh en perfusion continue peut être utilisé[55]. 

Chez l'enfant, la normalisation d'une hypertension artérielle menaçante et 

symptomatique doit être réalisée en moins d'une heure avec une surveillance 

automatisée de la pression artérielle[55]. 

Le traitement antibiotique de toutes les lésions cutanées et de tous les foyers 

infectieux détectables est indispensable mais ne réduit pas la gravité et la durée de 

la néphropathie[55]. 

Une antibio-prophylaxie doit être prescrite à tous les sujets contacts dans les formes 

streptococciques en raison de la contagiosité des souches néphritogènes de 

streptocoque et du risque d'épidémie. 

La glomérulonéphrite aiguë post infectieuse est une maladie dont le pronostic vital en 

phase aiguë est dominé par le problème de la surcharge sodée, le traitement 

agressif d'une hypertension artérielle menaçante, d'un oedème aigu pulmonaire ou 

d'une insuffisance cardiaque doit être entrepris en urgence. 
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Les signes glomérulaires sont souvent mineurs et le pronostic rénal de cette 

glomérulopathie est excellent en dehors des rares formes avec une prolifération 

extra capillaire. 

VI - 3 - NEPHROPATHIE DU PURPURA RHUMATOÏDE 

VI - 3 - I - Manifestations cliniques 

Le Purpura Rhumatoïde ou purpura de Schôlein-Henoch est un syndrome clinique 

caractérisé par l'association de signes cutanés à type de purpura, de signes 

articulaires à type d'arthralgies et de signes gastro-intestinaux avec douleurs 

abdominales et hémorragies digestives basses. 

L'atteinte rénale s'observe chez environ 30% des enfants [35,99]. 

Le purpura rhumatoïde est plus fréquent chez l'enfant que chez l'adulte et touche 

plus souvent les garçons que les filles. La maladie évolue par poussées, marquées 

par un ou plusieurs signes de la maladie, plus fréquentes au cours des 3 premiers 

mois mais pouvant survenir pendant plusieurs années. L'atteinte rénale peut 

apparaître ou s'aggraver lors d'une de ces poussées. 

D'autres manifestations cliniques sont possibles : pancréatiques, urétérales, 

testiculaires, myocardiques, neurologiques. 

La sévérité de l'atteinte rénale n'est en rien proportionnelle à la sévérité des signes 

extra-rénaux en particulier cutanés ou digestifs. 
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Schématiquement, un antigène entraîne une hypersécrétion d'immunoglobuline A 

(IgA) avec formation d'immuns complexes. Les immuns complexes à IgA entraînent 

des lésions de vascularites qui sont responsables des signes cutanés, des signes 

digestifs, de l'atteinte des vaisseaux de glomérules rénaux[81]. 

Les IgA sont retrouvées dans les vaisseaux de la peau et du glomérule. Les 

substances antigéniques suspectées proviennent de bactéries, virus, venins 

d'insectes, certains médicaments, certains aliments. 

L'exposition au froid semble favoriser le développement des troubles. 

Il est pratiquement impossible de prouver avec certitude la responsabilité d'un. 

antigène précis. 

L'hématurie est pratiquement constante, souvent macroscopique, isolée, elle n'est 

pas un élément de mauvais pronostic, une protéinurie d'abondance variable est 

également notée, un syndrome néphrotique purement biologique peut apparaître. 

Il faut surveiller les enfants qui ont conservé à distance, des poussées initiales de 

purpura, une protéinurie abondante (supérieure à 1g/24h) peut se constituer [11]. 

Une insuffisance rénale modérée peut être notée en association à une protéinurie ou 

un syndrome néphrotique. 

Dans quelques cas, il existe une hypertension artérielle au début, même chez des 

enfants ayant des signes urinaires minimes. 

L'importance des signes cliniques d'atteinte rénale au début de la maladie est en 

règle un bon élément de pronostic à long terme. La guérison complète est observée 
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dans la quasi-totalité des cas où n'existe qu'une hématurie ou une protéinurie 

inférieure à lg/j. 

L'évolution vers l'insuffisance rénale, terminale est à craindre lorsque la protéinurie 

s'accompagne d'un syndrome néphrotique et/ou d'une insuffisance rénale ou lorsque 

la protéinurie persiste au-delà des premiers mois, néanmoins, la moitié des patients 

ayant de tels signes ont une fonction rénale normal avec un recul de 10 ans [145]. 

Certains patients cliniquement guéris peuvent développer une hypertension artérielle 

au bout de plusieurs années[145]. 

Enfin, chaque poussée de la maladie peut s'accompagner de signes rénaux et d'une 

aggravation des signes histologiques [99]. 

VI - 3— 2 - Lésions histologiques 

L'examen de la biopsie rénale en microscopie optique montre une grande variété de 

type et de sévérité d'atteinte glomérulaire d'un glomérule à l'autre et d'un patient à 

l'autre. L'atteinte glomérulaire se caractérise par une atteinte mésangiale avec des 

dépôts et un degré variable d'hypercellularité et de croissants épithéliaux. Quatre 

catégories peuvent être individualisées en fonction de la sévérité de la prolifération 

cellulaire [94,95]: 

o la glomérulonéphrite mésangiopathique avec des glomérules normaux ou une 

hypercellularité mésangiale, 

o la glomérulonéphrite segmentaire et focale avec une prolifération cellulaire 

segmentaire et dans certains cas une nécrose segmentaire du floculus, 
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o la glomérulonéphrite proliférative endocapillaire avec prolifération de cellules 

mésangiales et endocapillaires et une augmentation de matrices mésangiales, 

o la glomérulonéphrite endo et extra-capillaire où une proportion plus ou moins 

importante de croissants épithéliaux se surajoute à une prolifération endo-

capillaire. 

L'atteinte la plus fréquente est la glomérulonéphrite segmentaire et focale. 

Dans certains cas, les lésions glomérulaires sont trop avancées avec une fibrose 

glomérulaire et des lésions tubulo-interstitielles ne permettant pas de classer la 

glomérulonéphrite[Annexe 7]. 

L'examen en immunofluorescence met en évidence des dépôts mésangiaux et 

pariétaux fixant le sérum anti-lgF surtout mais également les sérums anti-lgM, anti-

IgA, anti-Clq, anti-C3 et anti-fibrine. 

Les biopsies rénales itératives effectuées pour juger de l'efficacité du traitement ou 

en cas d'aggravation des signes cliniques montrent que les lésions peuvent 

régresser ou s'aggraver et qu'une transformation d'une forme histologique à uneS 

autre est possible. 

VI - 3— 3 - Evolution et traitement 

L'évolution de la maladie est capricieuse et se prolonge souvent pendant de 

nombreuses années avec des phases de rémission et des poussées parfois sévères. 

Le pronostic de l'atteinte rénale a été totalement transformé par la corticothérapie et 

des agents alkylants ce qui a permis de diminuer considérablement la proportion de 

patients évoluant vers l'insuffisance rénale chronique. 
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Le pronostic est d'autant moins bon que le nombre de croissants est élevé [127]. 

Les glomérulonéphrites mésangiopathiques ne justifient aucun traitement. Les 

glomérulonéph rites segmentaires et focales justifient une corticothérapie importante 

d'autant plus qu'il existe des signes d'activité, dans le but d'éviter le passage à une 

glomérulonéphrite proliférative diffuse plus sévère. 

Au cours de ces dernières, le traitement débute par des bolus de méthylprednisolone 

vu l'existence de plus de 50% de croissants épithéliaux, puis le relais se fera par voie. 

orale qui doit être poursuivie pensant plusieurs mois à doses lentement dégressives 

avant de passer à une corticothérapie discontinue [14,98,151 ]. 

Le Cyclophosphamide est souvent associé (bolus lfois/mois à fortes doses) ce qui 

permet de diminuer les doses de corticoïdes. 

Les échanges plasmatiques associés aux immunosuppresseurs sont réservés aux 

formes de glomérulonéphrite endo et extra-capillaires [33,100]. 

Enfin, pour les malades ayant évolué vers l'insuffisance rénale terminale, les 

résultats de la transplantation rénale sont identiques à ceux obtenus chez d'autres 

enfants. Les récidives cliniques sont exceptionnelles. Cependant, des dépôts 

mésangiaux d'lgA sont observés dans la majorité des cas mais ces dépôts ne 

semblent pas avoir d'effet pathogènes sur le greffon [81,137]. 

VI - 4 - NEPHROPATHIE DIABETIQUE 

La néphropathie diabétique clinique associe une protéinurie massive, une élévation 

de la pression artérielle et une réduction progressive du débit de filtration 

glomérulaire. 
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Elle touche 30 à 50% des sujets diabétiques insu lino-dépendants [96,114]. 

C'est la première cause d'insuffisance rénale terminale chez l'adulte. D'apparition 

progressive, elle est exceptionnellement rencontrée dans l'enfance ou l'adolescence. 

Les Pédiatres qui ont en charge des enfants ou des adolescents diabétiques jouent 

un rôle critique dans la détection et la prévention de cette complication. 

En effet durant les 10 premières années du diabète, les lésions rénales sont peut 

être réversible. Au contraire, à partir du moment où la protéinurie apparaît, l'évolution 

vers l'insuffisance rénale est inéluctable en 15 à 20 ans. 

VI - 4 - I - Evolution de la néphropathie diabétique débutante, 

paramètres prédictifs 

Du fait de la longue durée (une dizaine d'années) de la phase pré clinique de la 

néphropathie, les données à ce sujet proviennent d'études longitudinales 

prospectives et de nombreuses incertitudes persistent. Le profil d'évolution suivant. 

proposé par Mogensen [129,130]. 

A partir de la compilation de 3 études longitudinales sur un total de 20 patients parait 

assez vraisemblable: 

• Au moment du diagnostic, période souvent associée à un déséquilibre. 

métabolique, il existe une hypertrophie rénale et une hyper filtration et 

rarement une micro albuminurie. 

• Après quelques mois, lorsque l'équilibre mabolique est atteint, l'hyper 

filtration glomérulaire et l'hypertrophie rénale ne persistent que chez une 

fraction des patients, alors que le débit de filtration glomérulaire passe de 
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l'hyper filtration à la normofiltration, associée à une discrète élévation de la 

pression artérielle. 

• Après 8 ans de diabète environ, la macro protéinurie, l'hypertension artérielle 

et la réduction du débit de filtration glomérulaire progressent, aboutissant à 

l'insuffisance rénale terminale après une durée moyenne de 25 ans de 

diabète. L'évolution de la néphropathie après l'apparition de micro protéinurie 

est variable selon les individus, de nombreux facteurs semblent intervenir, 

dont l'hypertension artérielle et le contrôle métabolique. 

C'est le plus souvent à l'adolescence qu'apparaît la micro protéinurie, coïncidant 

avec une durée du diabète supérieure à 5 ans et souvent également avec une 

période de mauvais contrôle métabolique. 

De nombreuses études rétrospectives et prospectives [129,159,191], indiquent que 

la micro albuminurie persistante est le paramètre le plus simple et le plus sensible, 

sinon le plus précoce, de détection du risque de néphropathie. 

li est admis qu'une micro albuminurie supérieure ou égale à 20 pg/min en condition 

basale à une valeur prédictive de 92% avec une efficacité de 95% et une spécificité 

de 97%[48,51,125,190]. 

La répétition de la mesure améliore la sensibilité. 

Contrairement à d'autres complications du diabète insu linodépendant telle que la 

rétinopathie, l'atteinte rénale ne touche qu'une fraction des patients diabétiques. La 

néphropathie est plus fréquente chez les hommes que chez les femmes, chez les 

noirs que chez les caucasiens et chez les patients dont les parents ont présenté une 

néphropathie, suggérant le caractère génétique de cette prédisposition. 
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Un des facteurs proposé est une prédisposition génétique à l'hypertension artérielle, 

évaluée sur l'agrégation familiale et les vitesses de transfert sodium-lithium au 

niveau du globule rouge. 

D'autres facteurs pourraient intervenir, en particulier à l'échelon rénal, tels que la 

taille et le nombre des glomérules. 

L'hypothèse généralement acceptée est que l'augmentation chronique du débit de 

filtration glomérulaire et/ou de la pression capillaire glomrulaire, ou l'hypertrophie 

glomérulaire, entraînant à long terme une sclérose glomérulaire réduisant 

progressivement le capital néphrotique. 

VI - 4 - 2 - Détection des anomalies précoces : Aspects pratiques 

Le but est de détecter de la manière la plus précoce et la plus fiable possible les 

sujets menacés de développer la néphropathie. 

Mesure du débit de filtration glomérulaire 

Chez les patients diabétiques, le taux de créatinine plasmatique et la clairance de la 

créatinine semblent de mauvais indicateurs de la fonction rénale. En effet, des 

substances chromogènes telles que les lactates, susceptibles d'être présentes dans, 

le plasma, interférent avec la mesure de la créatinine par les méthodes habituelles; 

de plus chez le jeune enfant, l'hyper filtration abaisse les concentrations de 

créatinine dans une zone ou la sensibilité du dosage devient insuffisante. 

On utilise généralement comme marqueurs exogènes soit l'inuline ou l'iothalmate, 

soit des substances radio—marquées (25Cr—EDTA ou 1251—iodotahalmate), avec 
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perfusion continue et recueil d'urine. Chez l'enfant, nous préparons l'inuline ou de 

l'iodothalamate non marquée, mesurée par HPLC. 

- Microalbuminurie: 

Le dosage de faibles concentrations d'albumine dans les urines nécessite des 

techniques reproductibles et sensibles, radio—immunologiques, immuno-

enzymatiques, immuno-turdimétrique ou néphélométriques. Les urines doivent être 

recueillies en situation basale au repos, en dehors de l'exercice, on utilise le plus 

souvent les urines de la nuit ou les premières urines du matin ; même dans les 

conditions standardisées on observe une importante variation des taux de l'ordre de 

40 à 60%[51,114]. 

Si cela est possible, on peut utiliser le rapport des concentrations urinaires 

d'albumine/créatinine. 

Enfin la concentration urinaire d'albumine peut être estimée de manière 

semi—quantitative en utilisant des bandelettes réactives adaptées, suffisamment 

sensibles pour détecter de faibles concentrations urinaires d'albumine, de l'ordre 

de 15-30 pg/mL. 

- Pression artérielle: 

La surveillance de la pression artérielle est impérative dés le début du diabète. Elle 

sera au mieux réalisée de manière automatique et continue. 
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- Fréquence et Réalisation du dépistage: 

Surveillance de la pression artérielle et dépistage par la bandelette ou le 

rapport NO en consultation sur une miction ou mieux sur les urines du 

matin et/ou de la nuit en consultation externe tous les 3 à 6 mois, le 

dépistage peut être couplé à la détermination de l'hémoglobine 

g lycosylée[86]. 

n Si les concentrations ou le rapport NO sont élevés, répéter les mesures 

aux consultations suivantes, si deux mesures sur trois sont élevées, 

mesurer le taux d'excrétion urinaire d'albumine sur un recueil de la nuit 

ou du matin minuté. 

Un bilan plus complet de la fonction rénale doit être réalisé, au moins 

une fois pendant les 5 premières années de diabète, puis tous les 2 ans 

afin de déterminer le débit de filtration glomérulaire initial et son 

évolution. 

VI - 4— 3 - Prévention 

Elle doit s'appliquer à tous les patients à risque. 

- Optimisation du contrôle glycémique: 

Au début du diabète ou au cours de l'évolution, l'amélioration du contrôle glycémique 

par injections multiples d'insuline ou infusion continue par pompe normalisent l'hyper 

filtration glomérulaire, la micro albuminurie et l'hypertrophie rénale. Ces études chez 

l'homme et les résultats obtenus dans différents modèles expérimentaux suggèrent 
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que l'amélioration du contrôle glycémique est nécessaire pour prévenir le 

développement de la néphropathie diabétique. 

Des valeurs d'hémoglobine glycosylée voisine de 7,5 - 8%, correspondent à un 

risque d'atteinte rénale. Le traitement doit donc viser des valeurs proches des 

valeurs normales, de l'ordre de 5,5%. 

- Mesures Diététiques: 

Il est établi dans différents modèles expérimentaux de glomérulosclérose ainsi que 

chez des rats rendus diabétiques que l'augmentation de l'apport protéique accélère 

le processus. Plusieurs études à court terme[129,130] suggèrent que la micro 

albuminurie peut être réduite par des régimes pauvres en protéines, 

indépendamment du contrôle glycémique. On doit recommander un régime 

comportant un apport proche de celui recommandé pour la population générale, de 

l'ordre de 0,5 à 0,6% Ikg/j de protéines. 

- Inhibiteurs de l'enzyme de conversion: 

L'utilisation des inhibiteurs de l'enzyme de conversion au stade de micro albuminurie 

parait prometteuse[59,89,1 14]. 

En inhibant la production d'Angiotensine Il, leur action dépasse probablement le seul 

effet de normalisation de la pression artérielle. 

L'utilisation d'inhibiteurs de l'enzyme de conversion a permis de réduire la micro 

albuminurie dans la majorité des études conduites [129,130]. 
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Ces substances ne semblent pas modifier le débit de filtration glomérulaire, mais ils 

pourraient abaisser la pression intra glomérulaire. Leurs effets sur l'hypertrophie 

n'ont pas encore été démontrés. Ils apparaissent comme le traitement de choix de 

l'hypertension artérielle débutante chez les patients micro albuminuriques. Leur 

utilisation plus précoce a été envisagée par certains auteurs[124,130]. 
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I - PATIENTS ET METHODES 

I-1 - CALCUL DE L'INCIDENCE 

I - I - I - PRESENTATION DE LA REGION D'ETUCE 

La wilaya de Tlemcen couvrant une superficie totale de 9 017 Km' (Densité : 93,39 

H/Km2) —( Source: algerie-guide.com ). Comprend: 

- Daïras : 20 daïras. 

- Communes: 53 communes[ cf Annexe 14] 

- La population de Tlemcen en 2003 a été estimée à 897 109 habitants, la• 

proportion des jeunes âgés de 15 ans révolus est de 39.8 p.  cent le Sex-ratio 

dans cette tranche d'age est de 1.03. 

6 

• Population de référence: 

Elle va servir de dénominateur à notre calcul. C'est la population de la wilaya 

estimée au milieu de l'année. Les chiffres nous ont été fournis par l'office national 

des statistiques (O.N.S) d'après le 3éme  et le 4éme  recensement général de 1987 et de 

1998 (selon le bulletin des données statistiques de l'O.N.S). 

Le tableau suivant donne la population de la wilaya, de O à 15 ans révolus, durant la 

période d'étude. 
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Tableau I : Population de référence wilaya de Tlemcen 

Années Population Garçons Filles 

1999 359123 182264 176859 

2000 353640 179471 174168 

2001 348280 176763 171 517 

2002 343316 174277 169038 

2003 338 963 172 122 166 841 
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Tableau 2 : Fréquence des enfants âgés de 15 ans révolus I Population 

Générale. 

Moyenne 39,8 p.  cent 

Années 
Population âgée de 

15 ans révolus 

Population 

Générale 

Fréquence 

(%) 

1999 359 123 852 057 42,1 

2000 353 640 862 786 40,9 

2001 348 279 873 876 39,8 

2002 :343316 885321 38,7 

2003 338 963 897 109 37,7 
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• Structures de santé: 

Les structures de santé qui reçoivent des enfants au niveau de la wilaya de Tlemcen 

sont: 

- Service de Pédiatrie du C.H.0 Tlemcen. 

- Urgences Pédiatriques du C.H.0 Tlemcen. 

- Consultation Spécialisée Polyclinique Boudghène 

Les services de Pédiatrie des hôpitaux secondaires: 

- Service de Pédiatrie Secteur Sanitaire Maghnia. 

- Service de Pédiatrie Secteur Sanitaire Ghazaouet. 

- Service de Pédiatrie Secteur Sanitaire Sebdou. 

- I - 2 - PATIENTS 

• Période d'étude: 

La période s'étale du 1janvier 1999 au 31 décembre 2003 

• Critère d'inclusion: 

- Tous les enfants âgés de 15ans 

73 



Partie Il: Notre Travail 	 Patients et méthodes 

- Tous les enfants ayant présenté durant la période d'étude: 

" Un syndrome néphrotique idiopathique défini par :une protéinurie supérieure 

à 50 mg/kgfj, hypoprotidémie inférieure à 60 g/l, hypoalbuminémie inférieure à 

30 g/l, et/ou associé à une confirmation histologique 

Une glomérulonéphrite aiguë post - infectieuse avec la présence d'au moins 

deux critères du syndrome néphritique, clinique (oedème, oligo-anurie, HTA) et 

biologique (hématurie, protéinurie, dosage des antistreptolysine O, 

abaissement du complément) et la notion d'une infection préalable prouvée ou 

présumée. 

Y,"  Un purpura rhumatoïde avec atteinte rénale. A été considéré comme 

néphropathie toute manifestation rénale survenant chez un enfant présentant 

un purpura rhumatoïde avéré. Il s'agit au minimum d'une hématurie chiffrée à 

5000 hématies/min au compte d'Addis ou supérieure à 1 croix à la bandelette 

urinaire (méthode semi quantitative). Cette hématurie peut s'associer ou non à 

une protéinurie d'importance variable. 

- Toutes les maladies générales pouvant développer une atteinte glomérulaire 

secondaire : diabète insulino dépendant ,lupus érythémateux disséminé, amylose 

rénale, syndrome hémolytique et urémique, périartérite noueuse et autres 

angéites nécrosantes, 

s Critères d'Exclusion: 

- Néphropathies glomérulaires héréditaires . syndrome d'Alport, syndrome 

néphrotique congénitaux et infantiles, néphronophtise, oxalose. 

- Tous les enfants résidants hors de la wilaya de Tlemcen. 
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- I - 3 - METHODES 

- Le recensement a été prospectif pour les cinq années de l'étude. 

- La source primaire a été hospitalière ( consultations de Pédiatrie et tous les 

services supposés recevoir des enfants). Pour la source secondaire , nous avons 

choisi d'écrire aux praticiens libéraux ( Pédiatres, Internistes , Endocrinologues et 

Médecins généralistes) et aux services d'hygiène scolaire. 

- L'incidence est exprimée en nombre de nouveaux cas par an pour 100 000 enfants 

du même âge et du même sexe. 

• Elle est calculée pour l'ensemble des enfants de O à 15 ans révolus. 

Elle est donnée par année et par sexe. 

u Elle est exprimée en moyenne, pour toute la durée de l'étude. 

I-2- AUTRES OBJECTIFS DE L'ETUDE 

I - 2 - I - PATIENTS 

-L'étude concerne l'ensemble des malades suivis au service de Pédiatrie du C.H.0 

Tlemcen pour néphropathies glomérulaires.et  ayant fait l'objet d'une étude 

d'observation prospective transversale. 

-La période d'étude allant du 1" Janvier 1999 au 31 Décembre 2003. 
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-Critères dinclusion 

Tous les enfants âgés de 15 ans révolus. 

Tous les enfants ayant présenté durant la période d'étude: 

y' Un syndrome néphrotique idiopathique défini par : protéinurie 

supérieure à 50 mg/kg/j, hypoprotidémie inférieure à 50 gIl, 

hypoalbuminémie inférieure à 30 g/l et/ou associé à une 

confirmation histologique. 

V' Une glomérulonéphrite aiguë post - infectieuse avec la présence 

d'au moins deux critères du syndrome néphritique, clinique 

(oedème, oligo-anurie, HTA) et biologique (hématurie, protéinurie, 

dosage des antistreptolysine O, abaissement du complément) et la 

notion d'une infection préalable prouvée ou présumée. 

V' Un purpura rhumatoïde avec atteinte rénale. A été considéré 

comme néphropathie toute manifestation rénale survenant chez un 

enfant présentant un purpura rhumatoïde avéré. li s'agit au 

minimum d'une hématurie chiffrée à 5000 hématies/min au compte 

d'Addis ou supérieure à 1 croix à la bandelette urinaire (méthode 

semi quantitative). Cette hématurie peut s'associer ou non à une 

protéinurie d'importance variable. 

• Toutes les autres maladies générales susceptibles de développer une 

atteinte glomérulaire secondaire : diabète insu linodépendant, lupus 

érythémateux disséminé, amylose rénale, syndrome hémolytique et 

urémique, périartérite noueuse et autres angéites nécrosantes, 
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-Critères d'Exclusion 

Néphropathies glomérulaires héréditaires. syndrome d'Alport, syndrome néphrotique 

congénitaux et infantiles, néphronophtise, oxalose. 

I - 2 - 2 - METHODES 

Les données ont été recueillies sur un fichier. Le traitement informatisé de 

l'ensemble des paramètres s'est fait par le logiciel Epi Info 6- version 6.04. 

Nous avons établi un protocole de suivi [Cf. : Annexe I]. Il s'agissait: 

. Données Épidémiologiques 

Nous nous sommas intéressés 

- Au nombre de malades hospitalisés, durant toute la durée de l'étude, pour 

néphropathie glomérulaire primitive, secondaire et pour Diabète de type I et 

au nombre de malade par année d'hospitalisation. 

- Au mois d'hospitalisation (Répartition Saisonnière). 

- À l'âge. 

- Au sexe. 

- À l'origine géographique. 
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- Aux conditions de vie selon le revenu mensuel parental, jugées: 

V Bonnes si le revenu dépasse 20 000DA  /Mois. 

V Moyennes si le revenu est compris entre 10 000- 20 QQQDA  /Mois. 

V Mauvaises si le revenu est inférieur à 10 OOO'/Mois. 

- À l'existence d'infections ou de vaccinations récentes. 

Données cliniques 

Nous avons étudié: 

- Le ou les motifs d'hospitalisation. 

- L'intervalle entre le début de la maladie et l'hospitalisation dans le service. 

- Les antécédents personnels et familiaux. 

- L'existence d'un terrain atopique, la présence d'une allergie connue, d'un 

asthme. 

- L'estimation de l'état général: nous avons considéré les 3 paramètres 

suivants: amaigrissement, asthénie, anorexie. Il était jugé 

V Bon en l'absence de ces 3 paramètres. 
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V Moyen en présence de 1 ou de 2 de ces paramètres. 

V Mauvais en présence de ces 3 paramètres. 

- Les manifestations cliniques observées et leurs modalités évolutives. 

- Profil tensionnel 

La mesure de la TA est faite à l'aide d'un sphygmomanomètre (modèle adapté à 

l'âge des patients).Nous nous sommes basés sur la définition de l'hypertension dans 

la population infantile générale: courbe d'André [Annexe 15,16] exprimant la FA en 

fonction de la taille et du sexe, pour des enfants âgés de 4-18 ans, retenus par le 

Club Français de Néphrologie Pédiatrique [Annexe 2]. 

Pour les enfants de moins de 4 ans nous avons utilisé les données de la TASK Force 

L'HTA est définie par des mesures dépassant le 97.5 percentile pour la taille. 

C'est ainsi que l'on distingue: 

V L'HTA limite située entre le 97,5 Percentile et 10 mm de Hg en dessous de 

ces valeurs. 

/ L'HTA confirmée entre +10 et +30 mm Hg. 

/ L'HTA menaçante au-delà de +30 mm Hg au dessus du 97 5ème  Percentile. 
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Ces définitions concernant la P.A systolique et/ou diastolique vérifiées à trois 

reprises espacées. 

- Les principales complications observées. 

- Le nombre de poussées. 

- La durée de séjour dans le service. 

Données biologiques 

Nous avons analysé les paramètres suivants: 

- Au niveau sanguin: 

Bilan hématologique: 

/ Formule numération sanguine complète: effectuée sur automate de 

cytologie Meclonic CA 570. 

/ Taux de prothrombine: consistant à comparer en présence de 

thromboplastine calcique, le temps de coagulation du plasma à étudier 

à celui du témoin normal servant de référence (Réactif STA-

Neoplastine des laboratoires Diagnostica Stago). 

/ Fibrinogène: Fibri-Prest Automate- Détermination quantitative du 

fibrinogène des laboratoires Diagnostica Stago. 
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o Vitesse de sédimentation. 

o Bilan rénal: évalué par le dosage dans le sang 

V De l'urée selon la méthode Berthelot modifiée des laboratoires Bio 

Maghreb. 

V De la créatinine selon la méthode JAFFE des laboratoires Elitech. 

V Clairance de la créatinine: après recueil des urines par sondage sur. 

une période de 3 heures avec détermination des concentrations 

plasmatiques et urinaires de créatinine: le calcul de la clearance se fait 

suivant la formule 	clairancerfxV U=concentration urinaire, 

P=concentration plasmatique , V=volume. Le résultat est exprimé 

en ml/mn/1.73m2 

o Le protido gramme selon la méthode Biuret des laboratoires bio Mérieux. 

o Le dosage des triglycérides selon la méthode Espas des laboratoires Elitech. 

o Le dosage du cholestérol par dosage enzymatique colorimétrique Trinder des 

laboratoires Elitech. 

o Le dosage de la natrémie et de la kaliémie par émission atomique, la solution 

de travail étant une solution de lithium à 15 mEq/l. 

o Le dosage de la glycémie par méthode enzymatique (GOD —PAP) des 

Laboratoires Biomaghreb. 
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o Dosage des Antistreptolysines O (ASLO): Test de détection des anticorps 

Antistreptolysines O par agglutination sur latex des laboratoires Dako 

cytomation. 

o Dosage des fractions du complément: Par réaction immuno-diffusion radiale 

des laboratoires Beckman. 

o Dosage de l'hémoglobine glycosylée 	HbAlc: 	Par 	méthode 

chromatographique (principe d'échange des ions) des laboratoires 

Biosystems. 

- Au niveau urinaire: 

o L'examen des urines s'est fait par des bandelettes réactives Combur Test 

(Roche*) .  

V Hématurie: 

o 1 croix: 5-10 Erythrocytes/pl. 

o 2 croix : 25 Erythrocytes/pl. 

o 3 croix: 50 Erythrocytes/pl. 

o 4 croix: 250 Erythrocytes/pl. 

V Protéinurie: 

o Traces: 0,1 gll. 
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o 1 croix: 0,2 g/l. 

o 2 croix: I g/l. 

o 3 croix: 3 g/l. 

o 4 croix :lOg/l. 

y' Glycosurie: 

Acétonurie: 

V' Nitrites: positifs I négatifs. 

V' Leucocytes: 

o I croix: 10-25 Leucocytes/ pi. 

o 2 croix: 75 Leucocytes/ pi. 

o 3 croix: 500 Leucocytes! pi. 

V' Pouvoir de concentration urinaire: Densité. 

o L'examen cytobactériologique des urines: l'examen direct et en culture avec 

antibiogramme. 

83 



Partie H : Notre Travail 
	

Patients et méthodes 

o Dosage de la protéinurie des 24 H par méthode spectrophotométrique au 

rouge de Pyrogallol des laboratoires Biosystems. 

o Clairance de la créatinine: dosage de la créatinine urinaire par méthode 

directe sans déprotéinisation (acide picrique) des laboratoires Bayer 

Diagnostics France 

o Dosage de la MicroAlbuminurie :par MICRAL- TEST des laboratoires ROCHE* 

qui permet la détection immunologique de l'albumine humaine à l'aide d'un 

conjugué anticorps soluble. 

Sur au moins deux (02) examens positifs sur trois (03) échantillons pendant 

trois (03) consécutifs à partir des urines du matin au repos en dehors de toute 

activité physique, de toute maladie intercurrente et surtout de toute infection 

urinaire ; Un ECBU a été fait systématiquement chez tous les patients 

permettant ainsi d'exclure deux (02) enfants porteurs d'une infection urinaire. 

Normo albuminurie < 30 mg/24h ou <20 mg/1 ou <20 microg/mn. 

Micro albuminurie 30-300 mg/24h ou 20-200 mg/1 ou 20-200 microg/mn. 

Macro albuminurie> 300 mg/24h ou >200 mg/1 ou >200 microg/mn. 

Les réactions croisées avec d'autres protéines humaines comme 

l'hémoglobine, la transferrine, la protéine de Bence-Jones, l'a, antitrypsine, l'a 1  

antiglycoprotéine acide, l'a amylase, la protéine de Tanim-HorsFall et la 

retinol-binding-protein (RBP) ainsi que les lgG, IgA et les leucocytes et 

érythrocytes humains étaient inférieurs à 0,5%. 
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Partie Il Notre Travail 
	

Patients et méthodes 

. Données Radiologiques 

D ASP (Abdomen sans préparation). 

D Radiographie thoracique. 

D Echographie Abdominale avec mensurations réna/es(Appareil ENIE, sonde 

7.5Mhz). 

o Examen des Fonds d'yeux. 

o Electrocardiographie (ECG). 

o Echographie bidimensionnelle (VILGMED CSM 800, sonde 3.5 Mhz). 

Données histologiques 

La Ponction Biopsie Rénale nous avons utilisé la voie transcutanée après 

anesthésie locale et repérage échographique du rein, la lecture étant faite en 

microscopie optique et en lmmunofluorescence, aucune étude en microscopie 

électronique n'a été réalisée. 

La pratique de la ponction biopsie rénale a été réalisée devant les situations 

cliniques suivantes 

- HTA avec signes urinaires. 
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Partie Il: Notre Travail 
	

Patients et méthodes 

- Syndrome néphrotique impur: l'hématurie a été recherché par la bandelette 

réactive, I'HTA a été retenue d'après les courbes d'André et Deschamps [Annexe 

15,16] , l'insuffisance rénale a été évalué par le dosage de l'urée et de la, 

créatinine plasmatique. 

- Hématurie macroscopique récidivante. 

. Traitements reçus 

o Protocole de traitement de la néphrose[cfAnnexe 3] 

o Traitement de I'HTA [cf annexe 9]. 

o Protocole de traitement des néphropathies à IgA [cfAnnexe 10]. 

*Profils évolutifs 

Nous avons considéré les possibilités évolutives 

- 	Rémissioçi : soit rémission complète (RC) disparition de la protéinurie ou sonS 

passage à des taux « physiologique » (inférieure à 90m g!]), soit rémission partielle 

(RP) diminution de la protéinurie à moins de 50 mg/kg/j. 

- Guérison : disparition de l'hématurie et de la protéinurie, normalisation de la 

tension artérielle et de la fonction rénale. 



Partie Il : Notre Travail 
	

Patients et méthodes 

- Persistance de signes urinaires: protéinurie < 1 g/l, et ou hématurie 

microscopique. 

- Néphropathie persistante: protéinurie > 1 gIL ou Syndrome néphrotique ± HTA. 

± Insuffisance rénale modérée. 

- Insuffisance rénale chronique : clairance de la créatinine inférieur à 

50 ml / mn /1.73 m2 de surface corporelle (S.C). 

- Insuffisance rénale terminale: Clairance de la créatinine < 5 ml / mn / 1.73 m2 de 

surface corporelle. 

I-3 - MODES DE CALCUL STATISTIQUES 

La saisie, l'analyse et le traitement des données sont faits sur Epi lnfo.6. 

La présentation des données est faite selon les principes de la statistique descriptive 

(présentation tabulaire, graphique et paramètres de réduction : écart-types et 

moyennes). 

La comparaison est faite 

- Pour les proportions sur la base du test non paramétrique du x 2  (Khi2). 

- Pour les moyennes, écarts-types, coefficient de variation sur la base du test de 

comparaison des moyennes. 

- Le risque d'erreur consenti est au maximum : a = 0,05 (5%). 
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Partie Il : Notre Travail 
	

Résultats 

Il — RESULTATS 

II-1 — DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES 

Il — I — I — CALCUL DE L'INCIDENCE 

Tableau 3 : Répartition des Néphropathies Glomérulaires et des 
maladies générales entraînant une glomérulopathie secondaire dans la 

Wilaya de Tlemcen. 

Affections  
Services de Pédiatrie de la Wilaya de Tlemcen 

C.H.0 Tlemcen S.S Maghnia S.S Ghazaouet S.S Sebdou 

G.N.A.P.I 104 6 19 34 

S.N.I 50 16 3 7 

P.R 17 7 6 2 

D.I.D 95 75 62 19 

L.E.D O O O O 

M. Berger 0 0 0 0 

Amylose rénale O O o o 

S.H.0 O O O O 

Périartérite 

noueuse 

Angéite 

nécrosante 

Total 267 104 90 62 

GNAÇPI : glomérulonéphrite aigu post- infectieuse. SNI :syndrome néphrotique idiopathique. 
DID dibète insulino dépendant. PR: purpura rhumatoïde. LED: lupus érythémateux disséminé. 

SHU :syndrome hémolytique et urémique. 
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Partie Il: Notre Travail 
	

Résultats 

Tableau 4: Origine des cas des GNAPI incidents entre 1999 et 2003 

(Wilaya de Tlemcen). 

Années 
CHU 

Tlemcen 

SS 

Maghnia 

S.S 

Ghazaouet 

S.S 

Sebdou 

1999 19 2 3 15 

2000 25 3 6 14 

2001 18 0 5 2 

2002 20 0 4 3 

2003 22 1 1 0 

TOTAL 104 6 19 34 
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Partie Il: Notre Travail 
	

Résultats 

Tableau 5: Incidence Annuelle des GNAPI (%) de 1999 à 2003 pour les 

patients âgés de O à 15 ans révolus (Wilaya de Tlemcen). 

Années Cas incidents Population Incidence % 

1999 39 359 123 10.85 

2000 48 353640 13.57 

2001 25 348279 7.17 

2002 27 343316 7.86 

2003 24 338 963 7.08 
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Partie II: Notre Travail 
	

Résultats 

Tableau 6 Incidence Annuelle des GNAPI 	de 1999 à 2003 pour les 

patients âgés de O à 15 ans révolus selon le sexe (Wilaya de Tlemcen). 

Années 
Garçons Filles TOTAL 

n Incidence n Incidence n Incidence 

1999 25 13.71 14 7.91 39 10.85 

2000 33 18.38 15 8.61 48 13.57 

2001 15 8.48 10 5.83 25 7.17 

2002 16 9.18 11 6.50 27 7.86 

2003 14 8.13 10 5.99 24 7.08 

L'incidence annuelle moyenne est de 9.3 cash 00.000 enfants âgés de 15 ans. 

91 



Partie Il: Notre Travail 
	

Résultats 

Tableau 7 : Origine des cas de S.N.l incidents entre 1999 et 2003 

(Wilaya de Tlemcen) 

Années CHU Tlemcen S.S Maghnia S.S Ghazaouet S.S Sebdou 

1999 10 2 1 0 

2000 10 1 2 1 

2001 9 2 0 2 

2002 12 3 0 0 

2003 9 8 0 4 

TOTAL 50 16 3 7 
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Partie Il Notre Travail 
	

Résultats 

Tableau 8: Incidence Annuelle des S.NJ (%) de 1999 à 2003 pour les 

patients âgés de O à 15 ans révolus (Wilaya de Tlemcen). 

Années Cas Incidents Population Incidence 

1999 13 359 123 3.61 

2000 14 353640 3.95 

2001 13 348279 3.73 

2002 15 343316 4.36 

2003 21 338963 6.19 
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Partie Il : Notre Travail 
	

Résultats 

Tableau 9 : Incidence Annuelle des S.N.l (%) de 1999 à 2003 pour les 

patients âgés de O à 15 ans révolus selon le sexe (Wilaya de Tlemcen). 

Garçons 

Années  

Filles TOTAL 

n Incidence n Incidence n Incidence 

1999 8 4.38 5 2.82 13 3.61 

2000 9 5.02 5 2.87 14 3.95 

2001 10 5.65 3 1.74 13 3.73 

2002 10 5.73 5 2.95 15 4.36 

2003 14 8.13 7 4.19 21 6.19 

L'incidence annuelle moyenne est de 4.3 cash 00.000 enfants âgés de 15 ans. 



Partie Il: Notre Travail 
	

Résultats 

Tableau 10 : Origine des cas incidents de néphropathies du purpura 

rhumatoïde entre 1999 et 2003 (Wilaya de Tlemcen) 

Années 
CHU 

Tlemcen 

S.S 

Maghnia 

S.S 

Ghazaouet 

S.S 

Sebdou 

1999 5 0 1 0 

2000 4 1 1 1 

2001 1 2 2 0 

2002 2 2 2 0 

2003 5 2 0 1 

TOTAL 17 7 6 2 
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Partie II Notre Travail 
	

Résultats 

Tableau 11 :Incidence Annuelle des néphropathies du purpura 

rhumatoïde (%) de 1999 à 2003 pour les patients âgés de O à 15 ans 

révolus (Wilaya de Tlemcen) 

Années Cas Incidents Population Incidence % 

1999 6 359123 1.67 

2000 7 353640 1.97 

2001 5 348279 1.43 

2002 6 343316 1.74 

2003 8 338 963 2.36 



Partie Il : Notre Travail 	 Résultats 

Tableau 12: Incidence Annuelle des néphropathies du purpura 

rhumatoïde (%) de 1999 à 2003 pour les patients âgés de O à 15 ans 

révolus selon le sexe (Wilaya de Tlemcen) 

Garçons 

Années  

Filles TOTAL 

n Incidence n Incidence n Incidence 

1999 4 2.19 2 1.13 7 1.67 

2000 4 2.22 3 1.72 7 1.97 

2001 3 1.69 2 1.16 5 1.43 

2002 4 2.29 2 1.18 6 1.74 

2003 5 2.9 3 1.79 8 2.36 

L'incidence annuelle moyenne est de 2 cash 00.000 enfants âgés de 15ans. 
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Partie Il : Notre Travail 
	

Résultats 

Tableau 13 : Origine des cas incidents des Diabètes insu linodépendants 

entre 1999 et 2003 (Wilaya de Tlemcen) 

Années CHU Tlemcen S.S Maghnia S.S Ghazaouet S.S Sebdou 

1999 20 10 15 1 

2000 18 13 11 4 

2001 19 15 10 9 

2002 17 14 18 8 

2003 21 23 8 8 

TOTAL 95 75 62 19 
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Partie II: Notre Travail 
	

Résultats 

Tableau 14: Incidence Annuelle des Diabètes insulino-dépendants (%) 

de 1999 à 2003 pour les patients âgés de O à 15 ans révolus 

(Wilaya de Tlemcen) 

Années Cas Incidents Population Incidence % 

1999 46 359 123 12.80 

2000 46 353640 13.00 

2001 53 348279 15.21 

2002 57 343316 16.6 

2003 60 338963 17.7 
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Partie Il: Notre Travail 	 Résultats 

Tableau 15: Incidence Annuelle des Diabètes insulinodépendants (%) 

de 1999 à 2003 pour les patients âgés de O à 15 ans révolus selon le sexe 

(Wilaya de Tlemcen) 

Garçons 

Années  

Filles TOTAL 

n Incidence N Incidence n Incidence 

1999 26 14.26 20 11.3 46 12.80 

2000 16 8.91 30 17.22 46 13.00 

2001 26 14.7 27 15.74 53 15.21 

2002 30 17.21 27 15.97 57 16.60 

2003 29 16.8 31 18.58 60 17.70 

L'incidence annuelle moyenne est de 15 cash 00.000 enfants âgés de 15 ans 
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Partie II : Notre Travail 
	

Résultats 

Il - I - 2 - FREQUENCE D'HOSPITALISATION DES NEPHROPATHIES 

GLOMERULAIRES AU CHU TLEMCEN 

Tableau 16: Répartition du recrutement des néphropathies 

glomérulaires au niveau du CHU Tlemcen 

selon les années 

Années 
Nombre 

d'hospitalisation 
GNAPI S.N.I N. PR N.DID 

1999 1391 19(1.3%) 10(0.7%) 2(0.14%) 0(0%) 

2000 1455 25(1.7%) 10(0.68%) 3(0.2%) 0(0%) 

2001 1644 18(1.1%) 9(0.54%) 1(0.06%) 0(0%) 

2002 2158 20(0.9%) 12(0.55%) 2(0.09%) 2(0.09%) 

2003 2223 22(0.9%) 9(0.4%) 3(0.13%) 6(0.08%) 

TOTAL 8861 104(1.18 0/o) 50(0.56%) 11(0.12%) 8(0.09%) 
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Partie II Notre Travail 
	

Résultats 

Il - I - 4 - REPARTITION SELON L'AGE 

Tableau 17: Répartition des néphropathies glomérulaires par tranche 
d'âge 

Age 

GNAPI SNI N. PR N. DID 

n n % n % n 

O — Sans 48 46.16 16 32 2 18 O O 

5-10 ans 38 36.53 24 48 3 27.3 2 25 

10-15 ans 18 17.31 10 20 6 54.6 6 75 

TOTAL 104 100 50 100 11 100 8 100 

Age moyen : GNAPI : 9.05 (Ecart Type 3.3) 	SNI : 7.4e (cart I ype 3.b) 

N.PR: 11.23 (Ecart Type 4.2) ; 	N.DID: 11 (Ecart Type 4.1) 
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Partie II: Notre Travail 
	

Résultats 

n - I - 5 - REPARTITION SELON LE SEXE 

Tableau 18 : Répartition des néphropathies glomérulaires selon le sexe 

GNAPI 

Sexe  

SNI N .PR N. DID 

n % n n n 

Masculin 81 77.9 30 60 7 63.6 5 62.5 

Féminin 23 22.1 20 40 4 36.4 3 37.5 

Total: 104 100 50 100 11 100 8 100 

Sexe ratio 3.5 1.5 1.7 1.6 
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Partie II : Notre Travail 
	

Résultats 

Il - I - 6 - REPARTITION SAISONNIERE 

Tableau 19: Répartition des néphropathies glomérulaires selon les 
saisons 

GNAPI 

Saisons  

SNI N. PR N. DID 

n % n n % n % 

Eté 7 6.7 5 10 5 45.4 1 12.5 

Automne 67 64.5 9 18 3 27.2 5 625 

Hiver 20 19.2 10 20 3 27.2 1 12.5 

Printemps 10 9.6 26 52 0 0 1 12.5 
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Partie Il: Notre Travail 
	

Résultats 

II - I - 7 - REPARTITION SELON LES CONDITIONS DE VIE 

Les conditions de vie ont été jugées essentiellement à travers le revenu mensuel 

parental [Annexe 1]. 

Tableau 20 :Répartition des néphropathies glomérulaires selon les 
condition de vie 

GNAPI 

Niveau de vie  

SNI N .PR N. DID 

n % n % n % n % 

Bas 59 56,7 20 40 ND ND ND ND 

Moyen 44 42,3 29 58 NO ND NO ND 

Bon 1 1,0 1 2 NO ND ND NO 

TOTAL 104 100 50 100 NO ND ND NO 

ND : NON DETERMINANT 
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Partie Il : Notre Travail 
	

Résultats 

Il - I - 8 - REPARTITION SELON LES ANTECEDENTS PERSONNELS 

Tableau 21: Répartition des néphropathies glomérulaires selon les 

antécédents personnels 

Antécédents 
GNAPI SNI N. PR N. DID 

n % n n % n % 

Angine 31 30 12 24 8 72.72 5 62.5 

Bronchite 3 3 0 0 2 11.76 0 o 

Inf. Urinaire 9 8.6 0 0 0 0 0 0 

Primo inf. TBC O O O O O 0 0 0 

Allergie 

cutanée. 
0 0 4 8 4 36.36 0 0 

Asthme 0 0 3 6 0 0 0 0 

M. Coeliaque O 0 1 2 1 9 1 12.5 

Rougeole 0 0 1 2 0 0 0 0 

Varicelle 0 0 1 2 1 9 0 0 

Parasitose dig 0 0 2 4 0 0 0 0 

Hypoacousie 0 0 1 2 0 0 0 0 

Trisomie 21 0 0 1 2 0 0 1 1 

Retard Stat.P O 0 7 14 0 0 0 0 

F. génétiques O O O O O 0 5 62.5 
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Partie Il e Notre Travail 
	

Résultats 

II - 2 - DONNEES CLINIQUES 

Tableau 22 : Signes cliniques de gravité à l'entrée 

GNAPI SNI N.PR N.DID 
Affections 

n=104 n=50 n=11 n=8 

HTA Menaçante 
20 (19.2%) 2 (4%) 1(9%) 0 

n=23 

OAP 
9 (8.6%) 2(4%) 0 0 

n=11 

Oligoanurie 
9 (8.6%) 6 (12.5%) 0 0 

n=15 

Hémorragie digestive 

basse 0 0 2(18%) 0 

n=2 

Epanchement des 
séreuses 43(41.3%) 5(10%) 0 0 

n=48 

Convulsions 
4(3.8%) 0 0 0 

n=4 
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Partie Il Notre Travail 
	

Résultats 

II - 3 - DONNEES PARACLINIQUES 

Tableau 23: Facteurs pronostics paracliniques. 

GNAPI SNI N. PR N .DID 
Données n104 n=50 n=11 n=8 

para-cliniques 
n % n % n% n % 

Urée élevée(>0.5g/1) 
45 43 13 26 2 18 2 25 

n=62 

Créatinine 

élevée(>20mg/1) 13 11.5 4 8 2 18 2 25 

n21 

Plaquette sup. 400.000 
ND ND 10 20 ND ND ND ND 

n=1 O 

HbA 1 C> 10% 
ND ND ND NO ND ND 8 100 

n8 

Rétinopathie 
20* 19 NO NO NO ND 3**  375 

n=23 

Radio pulmonaire 

pathologique 
44 42.3 2 4 NO NO NO NO 

(surcharge vasculaire) 

n=48 

Echographie rénale 

pathologique 4*** 4.8  5****  10 NO NO O O 

n=9 

Biopsie rénale 
NO ND 30 60 11 64.7 NO NO 

n=41 

*: Rétinopathie hypertensive. 	. 	**: Rétinopathie diabétique. 
***: GNAPI 1 cas d'hypoplasie rénale.- 1 cas de lithiase rénale.- 2 cas de dédifférenciations cortico-
médullaires débutante. 
****: SNI: 1 cas de rein unique - 2 cas de dédifférenciations cortico-médullaires débutantes - 2 cas de 
légère hydronéphrose bilatérale. 
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Partie Il : Notre Travail 
	

Résultats 

U - 4 - RESULTATS HISTOLOGIQUES ET CORRELATIONS 

ANATOMO-CLINIQUES 

Il - 4 - I - DANS LA NEPHROSE 

Tableau 24 :Répartition des SNI selon le caractère pur et impur, le sexe et 

la réponse thérapeutique initiale 

Réponses thérapeutiques NCS NCD-HS NCR 

Initiales n34 n=8 n=8 

Garçons 
14 1 - 

S..Npur n=15 

n=28 Fille 
13 - - 

n=13 

Garçons 
1 5 5 

S.Nîmpur n=11 

n=22 Fille 
6 2 3 

n11 

NCS: 	Néphrose cortico-sensible 
NCD-HS: 	Néphrose cortico-dépendante à haut seuil [Annexe 4] 
NCR: 	Néphrose cortico-résistante [Annexe 5] 
SN IMPUR: Associé à une hématurie/HTAI insuffisance rénale [cf infra]. 
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Partie II Notre Travail 
	

Résultats 

Tableau 25: Répartition histologique selon le caractère pur ou impur du 

syndrome néphrotique 

SN impur n=22 
Types SN pur L___________  

histologiques n=28* HTA IR Hématurie 

n=4 n4 n=14 

LGM 
7 1 - 10 

n=18 

HSF 
- 2 2 3 

n=7 

PMD 
- 1 2 1 

n=4 

Dépôts 

mésangiaux 

lgA 
 

n=1 

*8 enfants biopsiés 
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Partie Il : Notre Travail 
	

Résultats 

Tableau 26: Répartition histologique selon la réponse à la 

corticothérapie initiale 

NCS/R NCD/HS NCR 
Type Histologique 

n14 n=8 n=8 

LGM 

13 4 1 

n18 

HSF 

- 4 3 

n=7 

PMD 

- 
- 4 

n=4 

Dépôts Mésangiaux 

d'lgA 
 

n1 

NCS/R: 	Néphrose corticosensible à rechute fréquente [Annexe 6] 

NCD/HS: 	Néphrose cortodépendante à haut seuil [Annexe 4] 
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Partie II: Notre Travail 
	

Résultats 

Tableau 27 : Répartition des patients selon le sexe, l'âge, l'histologie et 

la réponse à la corticothérapie initiale 

Types de réponses NCS IR NCD /HS NCR 

aux corticoïdes n14 n=8 n=8 

Sexe Garçon Fille Garçon Fille Garçon Fille 

N 8 5 3 1 1 - 

LGM 

n18 
Age 8-10- 3-7-10- 

3-6-9 10 6 - 

(Année) 11-12- 12-13 

13 

HSF  
- n-7 Age 

- 

- 3-6-6 7 9-il 8 
(Année) 

PMD  
- n-4 Age 

- - - 

- 8-13 8-10 
(Année) 

Dépôts N 1 - - - - - 

Mésang iaux 
Age 

d'lgA 14 - - - - - 

(Année) 
n=1 

LGM : 09 garçons d'âge moyen de 7.8 ans I 06 filles d'âge moyen 9 ans. Sexe ratio 1.5 

HSF : 05 garçons d'âge moyen de 7 ans I 02 filles d'âge moyen 7.5 ans. Sexe ratio 2.5 

PMD : 02 garçons d'âge moyen de 6.5 ans I 02 filles d'âge moyen 9 ans. Sexe ratio 1 
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Partie Il: Notre Travail 
	

Résultats 

Il - 4 - 2 - DANS LA NEPHROPATHIE DU PURPURA RHUMATOÏDE 

Tableau 28: Eléments pronostics des malades biopsiés pour 

Néphropathie du Purpura Rhumatoïde 

Hématurie 
Fonction 

Observation Age Sexe et/ou T.A 
Rénale 

Protéinurie 

B. L 10 ans M Hématurie Normale Normale 
isolée 

R. A. 2 ans M Hématurie Normale Normale 
isolée 

G. K. 11 ans M Hématurie Normale Normale 
isolée 

B. N. 4 ans F Protéinurie Normale Normale 
+Hématurie 

S. M. 9 ans F Protéinurie Normale  Normale 
+Hématurie 

B. A. 5 ans M 
Protéinurie Normale Normale 
+Hématurie 

I. Rénale 
B. L. 7 ans F S.N. Impur Elevée 

stade Il 

Z. G. 12 ans M S.N. Impur Elevée Normale 

B. H. 15 ans F S.N. Impur Elevée Normale 

B. H. 10 ans M S.N. Impur Elevée Normale 

réatinémie 
 

C 
B. M. 15 ans M 

Protéinurie Elevée supérieur à 
+Hématurje 6Omg/l 
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Partie II: Notre Travail 	 Résultats 

Tableau 29: Corrélations anatomo-cliniques dans la Néphropathie du 

Purpura Rhumatoïde. 

Hématurie 	Hématurie + 	Syndrome 
Histologie 	

isolée 	Protéinurie 	
néphrotique 

 
n=11 	 impur 

n=3 	 n=4 
n=4 

G.N. 

Mésangiopathique 	
2 	 3 	 0 

n=5 

G.N. Segmentaire 

et Focale 
I 	I 	O 	I 	4 

n=5 

G.N. Mésangio- 

proliférative. 

n=I 
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Partie Il Notre Travail 	 Résultats 

il - 4 - 3 - DANS LA NEPHROPATHIE DU DIABETE INSULINO-

DEPENDANT 

Tableau 30: Répartition de la néphropathie du DID selon l'age, le sexe, 

l'ancienneté du diabète et les complications. 

Patients 
Age 

(année) 

Ancienneté 

Diabète 

(année) 

HbA1C 

((0/0) 

Micro- 

albuminurie 

(  mgIl) 

Complications 

HTA I.R lipodystrophie Rétinopathie 

A.A(c) 12 5 15 50 - - + - 

B.S() 13 4 12,6 50 - - + 

A.H(c5') 14 6 13,2 50 + + + 

Y.N(c3') 8 • 6 10,5 50 - - + - 

Z.W(c3') 11 5 11,58 50 - - + 

Y.M() 7 6 15 100 + + + + 

B.N(c3') 11 5 10,8 50 - - + - 

HS.N 

(Ç) 
12 5 11 50 - - + + 
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Partie Il e Notre Travail 
	

Résultats 

II - 5 - TRAITEMENTS REÇUS 

Tableau 31: Traitements reçus dans les néphropahies glomérulaires sévères. 

GNAPI SNI N. PR N. DID 

Armes 
n=104 n=50 n=11 n=8 

thérapeutiques 

n % n % n n % 

Anti-hypertenseurs 
80 77 8 16 5 45.4 2 2 

n=95 

Bolus de corticoïdes 
ND ND 8 16 6 545 ND NO 

n=14 

Endoxan Peros. 
ND ND 11 22 NO ND ND ND 

n=11 

Bolus d'Endoxan 
ND ND NO ND 1 9 ND ND 

n=1 

Ciclosporine 
ND ND 1 2 NO ND ND ND 

n=1 

Epuration extra-rénale 
2 1.9 1 2 ND ND NO NO 

n=3 
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U -6 - ASPECTS EVOLUTIFS 

Il - 6 - I - DUREE D'HOSPITALISATION 

Tableau 32: Durée d'hospitalisation des néphropathies glomérulaires 

Affections GNAPI SNI N .PR N .DID 

Durée 12j 13j lOj 15j 
d'hospitalisation (j) (8-32) (9-40) (6-90) (10-60) 

Il - 6 - 2 - ÉVOLUTION 

Tableau 33: Évolution des néphropathies glomérulaires 

GNAPI SNI N.PR N.DID 

Évolution n104 n=50 n11 n=8 

n % n n % n % 

Guérison 98 94.2 23 46 6 54.5 ND ND 
n=127  
HTA 1 0.96 2 4 3 27.27 2 25 
n=1 O  

Fraction 03 du 
complément bas 
après 8ème  sem. 

1 0.96 ND ND ND ND NO NO 

n1  
Insuffisance  rénale 

chronique 1 0.96 1 2 3 27.27 ND ND 
n = 7 

Insuffisance rénale 
chronique dialysée 1 0.96 NO NO NO NO NO ND 

n = 1 
Décès 2 1.9 3 6 2 18 NO NO 

n =7 

121 



pIs............. . 	 ........ ........... 



Partie Il: Notre Travail 
	

Discussion 

UI - DISCUSSION 

Dans ce chapitre, dans la partie épidémiologie, nous comparons les résultats de 

l'incidence des différentes néphropathies glomérulaires observées dans la wilaya de 

Tlemcen à celles citées dans la littérature, puis nous discutons et comparons les 

résultats du travail prospectif que nous avons mené au service de pédiatrie général 

du CHU Tlemcen tels qu'ils ont été exposés dans le chapitre précédent. 

III-1 - DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES 

III - I - I - INCIDENCE - FREQUENCE D'HOSPITALISATION 

Nous avons étudié l'incidence des néphropathies glomérulaires sur une période de 

cinq années dans la wilaya de Tlemcen. Notre recrutement est exhaustif car mis à 

part 6 cas, tous les patients signalés par la source secondaire étaient connus de la 

première. De surcroît, les médecins de ville nous adressent pratiquement tous les 

enfants suspects d'atteinte d'une néphropathie glomérulaire. 

- L'incidence annuelle moyenne de la glomérulonéph rite aiguë post infectieuse 

(GNAPI) dans la wilaya de Tlemcen est estimée à 9.30 cas pour 100.000 enfants 

âgés de 15 ans. 

La GNAPI est l'affection glomérulaire la plus fréquente dans notre recrutement sa 

fréquence est de 1,17p cent de l'ensemble des hospitalisations pendant la durée de 

l'étude mais en nette régression de 1999 à 2003 (cf. Tableau 4). 

Nos chiffres sont comparables à ceux retrouvés dans la littérature dans les pays en 

voie de développement :elle représente 55.7 p  cent de l'ensemble des 

glomérulopathies dans une étude faite sur 10 ans dans trois grands service de 

Pédiatrie de l'Algérois en 1994 pour Chabani [44], dans la région de Kabylie Achour 

en 2002 [3] retrouve une fréquence à 1,48 p  cent et 0,7p cent pour Mahfoudh [123] à 

Tunis en 1996, par contre dans les pays industrialisés Deschénes [56] en 2003 en 

France cite une incidence très faible 0,01-0,02 cas /an I enfants de moins de 12 ans, 

Travis [188] aux USA en 2002 retrouve pratiquement les mêmes chiffres. 
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- L'incidence annuelle moyenne du syndrome néphrotique idiopathique (SNI) dans 

notre wilaya est de 4,30 cas pour 100.000 enfants de moins de 15 ans. 

Le SNI concerne 0.57 p.  cent de l'ensemble des hospitalisations de notre service 

soit une moyenne de 10 cas/an. 

Les chiffres retrouvés dans la littérature sont variables 

Bensenouci [18] à Beni Messous le retrouve dans 0,42 p.  cent des 

hospitalisations. 

Abbas [1] à Constantine en 1998 dans 3 p.  cent avec une moyenne de 12. 

cas/an. 

• Khiari [104] rapporte en moyenne 40 nouveaux cas/an pour l'ensemble de 3 

services de Pédiatrie dans l'algérois. 

• Niaudet[13] à l'Hôpital Necker Paris cite une incidence 2 à 3 /100.000/an et. 

une prévalence de 16 cash 00.000 enfants. 

Cette incidence est aussi retrouvée par d'autres auteurs [28,52]. 

- La néphropathie du purpura rhumatoïde (N.PR): 

L'incidence annuelle moyenne est de 2 cas/an 100.000 enfants âgés de 15 ans. 

La fréquence d'hospitalisation est de 0.12% pour l'ensemble des hospitalisations. 
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L'atteinte rénale dans le purpura rhumatoïde été retrouvée dans 64.7p cent des cas 

dans notre série 

Selon les séries elle est retrouvée chez 20 à 50 p  cent des patients 

[11,19,80 ,111,174]. 

La N.PR est considérée par beaucoup d'auteurs comme une complication beaucoup 

plus qu'un des aspects cliniques dans le purpura rhumatoïde. 

Car elle conditionne la morbidité voire la mortalité. 

La fréquence de survenue de la néphropathie est difficile à préciser pour les raisons 

que nous avons exposées dans la revue de la littérature (types d'examens utilisés 

pour la détecter, fréquence avec laquelle ces examens sont faits et mode de 

sélection des malades). 

Certains auteurs pensent que l'incidence de la néphropathie serait plus importante si 

on incluait pour sa détermination, les patients présentant une hypertension artérielle 

sans hématurie ni protéinurie [145,174]. 

Nous n'avons pas retrouvé de cas de figure dans notre série. 

- Nous avons retrouvé très peu d'articles dans la littérature qui traitent du sujet de la 

Néphropathie diabétique chez l'enfant. 

La néphropathie diabétique (N.DID) représente 0.09 p.  cent de l'ensemble des 

hospitalisations , elle est retrouvée chez 8 p.  cent des diabétiques insulino-

dépendants dans notre série. 
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Avec une moyenne de 19 cas/an d'enfants diabétique hospitalisés, la fréquence est 

de 1,08 p.  cent de l'ensemble des hospitalisations pendant la période d'étude. 

L'incidence annuelle moyenne du diabète dans notre wilaya est de 15 cas lan pour 

100.000 enfants de moins de 15 ans. 

A Oran elle est estimée à 6.5 cas /an pour 100.000 enfants [25]. 

A l'échelle nationale elle est de 7 à 9 cas / an pour 100.000 enfants, ce qui classe 

notre pays, comme pays à risque intermédiaire par rapport à d'autre pays du bassin 

méditerranéen [181]: 

Libye : 7/1 00.000 

France: 7,6/1 00.000 

Grèce : 9/100.000 

Espagne: 10,9/1 00.000 

. 	ltalie: 11,7/100.000 

III - I - 2 - REPARTITION SELON L'AGE 

- La GNAPI est une maladie qui touche principalement l'enfant entre 2 et 14 ans, elle 

est exceptionnelle chez l'enfant de moins de 2 ans et après 15 ans. 
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Dans notre série, l'âge moyen des patients était de 9,05 ans, avec un maximum de 

fréquence qui se voit entre 6 et 14 ans. 

Notre moyenne d'âge est légèrement supérieure à ce qui est retrouvé en général 

dans la littérature. 

- Achour [3] en 2002 en Kabylie retrouve une moyenne d'âge de 6,5 ans. 

- Chabani [44] en 1994 à Alger retrouve une fréquence élevée d'âge scolaire. 

- Mahfoudh [123] en 1996 à Tunis retrouve une moyenne d'âge de 7,2 ans. 

- Travis [188] en 2002 aux USA retrouve une moyenne d'âge de 6 ans. 

- L'âge moyen retrouvé pour le SNI est de 7.48 ans (2 -14 ans), aucun malade de 

notre série n'a présenté de manifestations cliniques avant 2 ans et après 14 ans. 

Nos résultats rejoignent ceux de certains auteurs dans les pays en voie de 

développement [1,4,132,155,156]. 

Par contre l'âge de survenue est beaucoup plus précoce dans les séries 

européennes [31,138] avec un recrutement plus spécialisé. 

- La néphropathie du purpura rhumatoïde touche toutes les tranches d'âge mais 

semble être moins fréquente et moins sévère dans la tranche d'âge plus basse 

(0 - 4 ans). Ce fait a déjà été conforté par le fait que tous les malades biopsiés de 

notre série (néphropathies potentiellement sévères) avaient plus de 6 ans. 
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Ces constatations ont été aussi rapportées dans d'autres séries[1 1,111,137]. 

- L'âge moyen de la N. DID dans notre série est de 11 ans, la plus jeune âgée est de 

6ans alors que le malade le plus âgé avait 14 ans. 

Dans la littérature, Laborde [114] rapporte un âge moyen plus élevé à 12,67 ± 5,78, il 

en est de même pour Raubert [161] avec un âge moyen à 13,5 ans. 

III - I - 3 - REPARTITION SELON LE SEXE 

- Une nette prédominance masculine dans la GNAPI a été observée dans notre série 

avec un sexe ratio de 3.5, c'est ce qui est habituellement retrouvé dans la littérature: 

Le sexe ratio est de 3 pour Achour [3] en Kabylie, Chabani [44] à Alger à 1.45 

Mahfoudh [123] à Tunis le retrouve à 2.25 et pour Travis [188] aux USA il est de 1.7 

La raison de cette prédominance masculine n'est pas connue. 

Zaconi[200] propose une explication à la fréquence beaucoup plus élevée de la 

GNAPI chez le garçon que chez la fille, à savoir que les GNAPI secondaires aux 

infections cutanées touchent les deux sexes de façon égale surtout à l'age 

préscolaire et que les GNA post-pharyngitiques atteignent surtout les garçons plus 

âgés et les adolescents. Cette hypothèse à été recherchée dans notre série mais n'a 

pas été vérifiée. 

- Dans notre série le SNI touche 2 garçons pour 1 fille ce qui est classiquement 

retrouvé dans toutes les autres séries de la littérature [1,4,18,28,3.i 132]. 
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- Dans notre étude, la répartition selon le sexe pour le purpura rhumatoïde montre 

une plus grande fréquence de survenue de la néphropathie chez le garçon ce qui 

est rapporté par d'autres séries de la littérature [19,174] en dehors de Bachtarzj 

[11] à Constantine qui ne retrouve pas de différence significative. 

Notre deuxième constatation est que dans notre série[cf tableau 28,29], les 

néphropathies sévères se voient aussi bien chez les filles (1 G.N.MP - 2 G.SF) que 

chez les garçons (3 G.SF) 

Nous ne pouvons malheureusement pas être trop affirmatifs car notre série est. 

relativement restreinte (11 malades ont été biopsiés). 

- Dans notre série on peut dire que la néphropathie du diabète insulino-dépendant 

touche les 2 sexes de façon presque égale avec une légère prédominance 

masculine à 62.5 p.  cent. 

Raubert [161] rapporte aussi une légère prédominance masculine mais celle ci est 

visible à tous les âges. 

III - I - 4 - REPARTITION SAISONNIERE 

- Dans notre série, nous avons constaté une recrudescence nette en automne avec• 

64,4 p  cent des cas de GNAPI. Ce chiffre est retrouvé presque dans toutes les 

séries de la littérature, il est de 74p cent pour Achour [3], 69p cent pour 

Mahfoudh [123] , 46.2 p  cent pour Chabani [44] 

Zaconi [200] pense que les GNAPI post pharyngitiques seraient plus fréquentes en 

hiver alors que les GNAPI secondaires à une infection cutanée sont prédominantes 
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en été, cette hypothèse a été vérifiée dans notre service, en effet les 7 cas de GNAPI 

survenues en été étaient secondaires à des infections cutanées. 

Par ailleurs, la recrudescence hiverno-automnale des GNAPI suggère une relation 

avec des facteurs infectieux surtout O.R.L et pulmonaires. 

- La répartition selon les saisons pour le SNI montre deux pics de fréquence l'un au 

Printemps l'autre Automne/Hiver. 

Les infections des voies aériennes supérieures constituent un facteur déclenchant 

fréquent, en particulier lors des rechutes, il en est de même pour le terrain allergique.. 

Ces faits sont aussi rapportés dans la littérature [1,28,31,103,132]. 

- Dans notre série nous ne retrouvons pas de prédilection de saison dans la 

néphropathie du purpura rhumatoïde. Ce n'est pas le cas pour d'autres auteurs qui 

retrouvent une prédilection automno-hivernale [11,26,75]. 

En tenant compte de l'épidémiologie du Purpura Rhumatoïde (maladie affectant le 

jeune enfant durant la saison automno-hivernale) il n'est pas surprenant qu'une 

grande proportion d'enfants ait une histoire d'infection respiratoire dans les jours qui 

précèdent la survenue de la maladie. Cependant il y a peu d'études contrôlées 

spécifiant l'incidence d'un agent pathogène précis chez les enfants présentant une 

néphropathie à IgA par rapport à une cohorte d'enfants normaux. 

- Dans notre étude sur la néphropathie du DID nous n'avons pas constaté de 

prédilection saisonnière dans le déclenchement de celle-ci mais nous avons 

constaté un pic automnale important 63p. cent dans l'apparition du diabète, ce qui 

coïncide généralement avec la rentrée scolaire. Serait-ce un facteur déclenchant? il 

serait intéressant de faire une étude épidémiologique de ce facteur. 
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Bensenouci [16] et Raubert[161] rapportent aussi les mêmes constatations. 

W - I - 5 - REPART1TION SELON LES CONDITIONS DE VIE 

- Dans notre série, la GNAPI survenait dans la majorité des cas chez des enfants 

issus d'une classe socio-économique défavorable (56,7p cent). Ces chiffres sont 

retrouvés dans la plupart des séries de la littérature 59,7p cent en Kabylie pour 

Achour [3], 48 p  cent à Alger pour Chabani [44] , 69,2p cent à Tunis pour Mahfoudh 

[123], 66p cent, tandis que Travis [188] aux USA dans une étude en 2002 n'a pas 

trouvé de relation raciale dans la fréquence de survenue mais une prédilection 

d'atteinte dans les milieux socio-économiques défavorisés. Oner [150], Sarkissian 

[172] retrouvent la même chose. 

- Nous avons fait la constatation que dans plus de 1/3 des cas le SNI survenait 

lorsque les conditions de vie étaient mauvaises. Nous avons rattaché ce fait à la 

recrudescence de certaines infections souvent incriminées dans la genèse de la 

maladie. 

Cette constatation a aussi été rapportée par d'autres auteurs [1,4,18,28,132]. 

- La néphropathie du purpura rhumatoide touche toutes les classes sociales avec 

une certaine prédilection dans notre série pour les couches les moins favorisées 

(différence statistiquement significative). 

Bachtarzi [11] dans son étude a retrouvé l'incidence la plus élevée chez les plus 

démunis ; mais il semble qu'il s'agisse d'un caractère épidémiologique accessoire car 

très peu de séries s'y sont intéressées. 
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- Dans notre série, nous n'avons pas retrouvé de différence significative entre les 

différentes couches sociales dans l'apparition de la néphropathie du diabète. 

Nous n'avons pas trouvé dans la littérature d'auteurs qui traitent de ce sujet. 

III - I - 6 - REPARTITION SELON LES ANTECEDENTS DES PATIENTS 

- Dans la recherche des antécédents personnels de nos patients présentant une 

GNAPI nous avons retrouvé la notion d'infections ORL et pulmonaires à répétition 

dans 30p cent alors que les lésions cutanées ne représentaient que 3p cent, ceci a 

aussi été retrouvé dans d'autres séries dans les pays en développement [2,3, 

17,44123], alors que Deschénes [56] plaide pour l'inverse dans les pays 

industrialisés. 

- Compte tenu de i'étiopathogénie du SNI nous avons recherché des antécédents 

infectieux, allergiques, immunologiques qui pourraient être incriminés 

déclenchement du SNI. 

La fréquence des pathologies infectieuses récentes précédant l'apparition du SNI, 

corrobore cette hypothèse, avec des angines à répétition : 24 p.  cent, varicelle et 

rougeole dans 2 p.  cent 

De même que l'association avec certaines maladies 	faisant intervenir des 

mécanismes immunologiques plaide en faveur d'une théorie immunologique dans la 

genèse du SNI : diabète sucré dans 2 p.  cent et l'intolérance au Gluten dans 6 p.  cent. 

La présence aussi d'un asthme bronchique dans 6 p.  cent, 	et une allergie 

médicamenteuse dans 6 p.  cent, plaide en faveur d'une origine allergique. Nos 

chiffres sont nettement inférieurs à ceux d'autres auteurs. 
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Khiari [103] retrouve un antécédent allergique dans 30,4 p  cent confirmant ainsi que 

l'allergie tient une place importante et qu'il faudra en tenir compte dans 

l'interrogatoire des enfants se présentant pour SNI et qu'un bilan immuno-

allergologique devrait être réalisé avec des mesures d'éviction et/ou immunothérapie 

spécifique devraient être envisagées. 

Niaudet [138] retrouve un terrain allergique dans 30 p.  cent et constate une 

amélioration par éviction de l'allergène. 

Ces associations ont été aussi rapportées dans la littérature[28,31,132]. 

Les recherches internationales actuellement en cours, nous donnerons une réponse 

dans un proche avenir. 

- Le rôle du streptocoque 3-hémolytique du groupe A de Lancefield dans le 

déclenchement de la N.PR a été le plus étudié. 

Levy et Broyer[1 16] ont été les premiers à s'intéresser à cette association : dans 

l'étude, 50 p  cent des patients avec N.PR avaient une culture positive pour le dit 

streptocoque contre 10 p  cent pour le groupe contrôle. 

Dans une étude récente [99], 39 enfants atteints d'une N. PR ont été comparés de 

façon prospective à 42 enfants hospitalisés pour un autre motif: la fréquence. 

d'anticorps antistreptococcique évocateurs d'une infection récente était de 49 p  cent 

dans le groupe du P.R et de 16 p  cent dans le groupe témoin. 

Broyer[33] n'a isolé ce germe que dans le quart des prélèvements bactériologiques 

des 64 cas pédiatriques étudiés. 
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Dans notre série, 56,6 p  cent des enfants ont eu une infection des voies aériennes 

supérieures avant la survenue de la maladie. La recherche du streptocoque 

3-hémolytique n'a pas été systématique, mais une augmentation notable du taux 

d'ASLO a été retrouvée dans 58 p  cent . Le streptocoque semble donc être peu 

incriminé dans l'épidémiologie de la N.PR dans nos contrées? Mais nous ne 

pouvons l'affirmer avec certitude que si une étude bactériologique du prélèvement de 

gorge et un titrage du taux d'anticorps antistreptococciques étaient réalisés chez tous 

les enfants atteints de Purpura Rhumatoïde. 

Une conclusion semblable a été faite par Bensenouci [19,20], Bachtarzi [11]. 

D'autres agents infectieux ont été impliqués dans l'épidémiologie comme nous 

l'avons spécifié dans notre revue de la littérature. Il s'agit d'observations ponctuelles, 

aucun agent incriminé n'a fait l'objet d'une étude randomisée et contrôlée. 

Dans notre série, nous avons noté la survenue de la néphropathie du purpura 

rhumatoïde chez un malade après une varicelle, cependant nous ne pouvons 

incriminer avec certitude la responsabilité de cet agent dans la survenue de la N. P.R. 

car nous ne disposons pas de relation de cause à effet. 

- Dans notre série nous avons retrouvé deux patients cousins germains présentant 

une microalbuminurie . s'agit-il d'une prédisposition génétique a l'apparition d'une 

néphropathie diabétique? nous ne pouvons l'affirmer  avec certitude que si une étude 

génétique complète est effectuée. 
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VI-2- DONNEES CLINIQUES 

- Dans la GNAPI l'hypertension artérielle est souvent complexe, multifactorielle , les 

chiffres sont variables atteignant les 200mm Hg pour la systolique et 120 mm Hg 

pour la diastolique conditionnant le pronostic dans certains cas. 

Elle est le troisième élément de la triade classique de la GNAPI dans notre étude. 

Elle a était retrouvée dans 91,3p cent. Nos chiffres sont de loin supérieurs à ceux 

rapportés par d'autres auteurs 

64.6 p  cent à Tunis pour Mahfoudh [123], 53.6 p  cent à Beni Messous pour 

Bensenouci [17], 75.3 p  cent en Kabylie pour Achour[3], 75 p  cent à Alger pour 

Chabani [44], 50 p  cent à Necker-Paris pour Habib [77] et de 30 à 50 p  cent aux USA 

pour Travis [188]. 

Quant aux complications de l'HTA, elles sont dominées par 	l'encéphalopathie 

hypertensive dans 3,8p cent. Celle-ci est retrouvée dans 12p cent pour Mahfoudh 

[123], 14,9p cent pour Achour [3], 4,6p cent pour Zaconi [200], et 5 p  cent pour Travis 

[188], Nordby [149] rapporte une atteinte neurologique inaugurale. 

L'oligurie habituellement fréquente dans la GNAPI n'a été observée dans notre série 

que dans 6 cas (5,7p cent) alors que dans d'autres séries elle était de 8,64p cent 

pour Achour [3], 9 p  cent pour Chabani [44] 13,8p cent pour Mahfoudh [123], 22,5p 

cent pour Zaconi [200], et 57p cent pour Habib [77]. 

- Nous n'avons observé aucune particularité clinique du SNI par rapport aux notions 

classiques. 
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Cependant certaines spécificités 	méritent d'être rapportées : la fréquence 

relativement élevée de l'atteinte des séreuses 60 p. cent pour l'ascite , 52 p.  cent 

pour l'hydrocèle et 60 p  cent pour l'atteinte digestive. L'HTA relativement rare dans 

d'autres séries [28,34,138,155,156] est retrouvée dans presque la moitié des cas, 

dont 10 p.  cent menaçante. 

S'agit-il de particularités spécifiques à notre série? 

- Les signes cliniques du PR sont ceux classiquement rapportés dans la littérature: à 

savoir atteinte cutanée associée ou non à une atteinte articulaire, abdominale et 

suivi de l'atteinte rénale [11, 19,66,148]. 

64.7 p  cent de nos malades présentaient une atteinte rénale, celle-ci n'a jamais été 

inaugurale. Elle est précédée d'une atteinte cutanée et/ou abdominale, cependant 

dans la littérature cette précession a été décrite[116]. 

Contrairement à l'atteinte articulaire et abdominale, il est extrêmement rare que la. 

néphropathie précède le rash cutané. 

Le début de la néphropathie est souvent retardé de quelques jours ou semaines par 

rapport aux autres symptômes - Levy [116] a retrouvé 3 observations qui prouvent 

que cette précession est possible. 

Approximativement et comme rapporté dans notre série, 80% p  cent de nos malades 

ont présenté leur néphropathie au cours des deux premières semaines et 95 p  cent 

dans les trois mois qui suivent le début des autres symptômes. 

D'autres séries rapportent la même évolution [11, 19,80]. 
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Même si la survenue de la néphropathie est rare après 3 mois, on a pu voire des 

néphropathies survenir entre 3 et 5 ans d'évolution de la maladie chez un certain 

pourcentage de patients [75, 110,137]. 

Dans notre série, on a pu mettre en évidence une néphropathie du P.R chez un 

enfant qui a présenté une 1ere  poussée 2 ans auparavant, au cours de la 1ére 

poussée, aucun signe d'atteinte rénale n'avait été noté. 

Par ailleurs, la néphropathie peut survenir, voire s'aggraver lors des poussées 

successives de la maladie [11,19,20, 110, 137]. Ce fait n'a pas été rapporté dans 

notre série. 

Dans certaines séries de la littérature [80,145] on a pu croire que les néphropathies. 

les plus sévères se voyaient dans les formes les plus exubérantes de la maladie 

(c'est-à-dire avec manifestations digestives voire cutanées importantes). 

D'autres séries récusent ce fait [116,139]. 

Nous abondons dans ce sens car l'analyse des néphropathies de notre série montre. 

que les signes rénaux sont de gravité variable et sans corrélation avec les autres 

symptômes. 

En effet les deux malades biopsiés (celui présentant une hémorragie digestive basse 

et celui présentant un tableau pseudo-perforatif ) ne présentaient aucun signe 

urinaire au départ. 

Le principal signe d'appel de la néphropathie est l'hématurie. Dans notre série elle 

est constante : macroscopique dans 17,6 p  cent des cas, microscopique pour les 

autres. 
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Certains auteurs retrouvent une plus grande fréquence d'hématurie macroscopiques 

[80,110,139]. 

L'hématurie était isolée sans aucun autre signe d'appel rénal chez 58 p  cent de nos 

malades 

Pour Bachtarzi [11] elle était isolée dans 42 p  cent et 6,8 p  cent pour Bensenouci 

[19,20]. 

Cette hématurie peut s'associer à une protéinurie d'importance variable comme cela 

a été le cas pour 41 p  cent de nos malades, 61 p  cent chez Bachtarzi [11]. 

Nous n'avons pas retrouvé de protéinurie isolée (sans hématurie) chez les malades 

de notre série alors que ce fait, rare, est cependant signalé par certains auteurs 

[75,80,137,139]. 

La protéinurie a été retrouvée à des valeurs variables. Elle était comprise entre 0,5 et 

1 g/l dans 36.3 p  cent de notre série (4 malades) . Il n'en est pas de même dans les 

séries sélectionnées comme celle de Niaudet [137,139] ou de Kawasaki [99] où tous 

les malades avaient une protéinurie supérieure à 1 g!!, donc une indication à la PBR. 

La protéinurie a été suffisamment importante pour entraîner un syndrome 

néphrotique chez 4 de nos patients (36.3 p  cent) , la fréquence de cette dernière est 

diversement appréciée dans la littérature : 4 p  cent pour Bensenouci [19] série non 

sélectionnée, 56 p  cent pour Niaudet [137,139] série sélectionnée. 

Le syndrome néphrotique n'est pas toujours accompagné d'oedèmes. Il peut être 

biologique. Inversement des oedèmes des membres inférieurs peuvent être observés 

en l'absence de syndrome néphrotique [75,80]. 
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Ce fait a été observé 4 fois dans notre série. Les oedèmes sont dans ce cas en 

rapport avec une manifestation cutanée de la maladie. 

Un syndrome néphrotique inaugural a été observé 1 fois dans notre série, comme il a 

déjà été signalé dans la littérature [75,116]. 

La fréquence d'une insuffisance rénale précoce également variable, est retrouvée 

chez O à 41% des cas selon les séries [75, 110,137,174]. 

Elle a été constatée dés l'admission chez un de nos malades, elle était très sévère et 

a évolué rapidement en 15 j vers l'insuffisance rénale terminale occasionnant le 

décès de l'enfant. Chez ce malade elle était associée à un syndrome néphrotique 

important et à une HTA. 

Par contre, nous n'avons pas observé de syndrome néphritique aigu tel que défini 

pai les AngloSaxons (survenue en quelques jours d'une hématurie et d'une 

protéinurie inférieure à 50 mg/kg/24 h chez l'enfant associé de façon variable à une 

insuffiiance rénale et à une HTA),il était retrouvé chez 10 p  cent des cas [99]. 

L'HTA accompagne généralement les néphropathies les plus sévères mais elle peut 

être observée, corrélée à des anomalies urinaires minimes comme Koskimies[111] 

Nous n'avons pas trouvé de cas similaires dans notre série , tous les cas d' HTA sont 

survenus lorsque les lésions rénales étaient sévères (Tableau 29). 

- Nous n'avons observé aucune particularité clinique particulière de la néphropathie 

du DID par rapport aux notions classiques [114,125]. 
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III - 3 - DONNEES PARÂCLINIQUES 

- Nous n'avons pas observé de particularités spécifiques de la GNAPI par rapport 

aux données classiques retrouvées dans la littérature. Il y a lieu néanmoins de 

signaler que 

Dans notre série l'hyperazotémie à été constatée dans 43p cent. Elle était le plus 

souvent transitoire, ces chiffre rejoignent ceux de la littérature 59,2p cent pour Gumiil 

[73] alors que Achour [3] la retrouve à 74p cent et Habib [77] à 33p cent. 

L'élévation de la créatinémie a été retrouvée dans 11 ,5p cent ce qui correspond aux 

chiffres des autres séries de la littérature 17p cent pour Achour [3], 16,8p cent pour 

Oumlil [154] , 9 p  cent pour Chabani [44]. 

La durée de l'insuffisance rénale a été brève n'excédant pas une semaine dans la 

majorité des cas sauf pour les deux enfants qui ont subi une épuration extra rénale 

Dans notre série, la fraction 03 du complément était abaissée dans lOOp cent des 

cas la fraction 04 ne l'était que dans 13,4p cent mettant en avant l'hypothèse de 

l'activation majoritairement de la voie alternée. 

- Les stigmates biologiques dans le SNI sont aussi classiques. Néanmoins certains 

aspects particuliers dans notre série doivent être signalés 

o L'impossibilité d'établir le dosage de l'index de sélectivité (clairance lgG sur 

celle de l'albumine) souvent signalée dans certaines séries [31,110,138]. 
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o Présence d'une insuffisance rénale dans 8 P.  cent associées aux cas de SNI 

impur (Tableau 25) 

Nous avons réalisé des PBR chez 60 p.  cent de nos patients . Nos résultats sont 

comparables à certaines séries (Tableau 34) mais ne nous permettent pas de 

conclure à un type histologique particulier 

E 
Tableau 34: Répartition des lésions histologiques selon les séries. 

Lésions histologiques 

Sources 
LGM HSF PMD Dépôts GNEM GNMP Amylose 

mésangiaux 

Klein knecht[110] 
175 23 23 - - - - 

n=207 

Bouaricha 	[28] 
21 10 6 - 3 2 - 

n42 

Moyen 	[132] 
3 2 - 1 - 1 - 

n7 

Palcoux 	[157] 
38 12 2 - - - - 

n=52 

Khiari 	[104] 
16 36 - 1 ND ND NO 

n=71 

Abbas 	[1] 
 

n=10 

Chalabi 	[45] 
2 6 - 2 

n=12 

Benabadji *[176] 
92 80 - - - - 

n=172 

Notre série 
18 7 4 1 - - - 

n=30 

série adulte 
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- Il n'y a aucun examen biologique spécifique dans la N. PR. Il est cependant 

nécessaire de réaliser, en plus des examens de routine un bilan plus sophistiqué de 

manière à asseoir le diagnostic et ce, surtout dans les formes atypiques. 

La thrombocytose a été observée dans les cas compliqués [75,80]. L'analyse des 

cas de notre série aboutit à la même conclusion. 

Le bilan d'hémostase était normal chez tous nos malades (ce fait est indispensable 

pour porter le diagnostic). 

Dans notre série aucun dosage de facteur XIII (Facteur stabilisant de la Fibrine) n'a 

été réalisé. II semble judicieux de pouvoir réaliser ce dosage surtout dans les formes 

les plus préoccupantes , car un taux inférieur à 60 p  cent est considéré comme seuil 

de gravité par beaucoup d'auteurs[ 111, 137]. Il justifie pour ces derniers, un 

traitement par Facteur XIII vira-inactivé des formes digestives graves. 

L'IgA n'a jamais été dosée alors qu'il est évident qu'elle joue un rôle prépondérant 

dans I'étiopathogénie de la maladie. Dans la littérature, environ la moitié des 

malades présentent une élévation des IgA sériques lors des poussées de la maladie. 

Le reste du bilan, plus sophistiqué, réalisé surtout dans le but de mieux connaître 

l'étiopathogénie de la maladie (recherche de Complexes Immuns Circulants, 

Facteurs Rhumatoïde lié à I'IgA) n'a pu être réalisé. 

Nous avons pratiqué 11 biopsies rénales . Les biopsies rénales pratiquées ont toutes 

montré en IF, des dépôts d'lgA associés à un degré moindre à des dépôts de C3 et 

de Fibrinogène. 
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En M.O, sur une petite série comme la notre , nous avons retrouvé les trois types 

histologiques de la classification de Habib[cf Annexe 8]. 

La néphropathie du P.R est la première manifestation qui peut devenir chronique et 

engager le pronostic du malade. En effet, approximativement 30 à 40 p  cent des 

patients peuvent avoir une persistance des anomalies urinaires durant leur suivi à 

moyen et à long terme mais, seulement comme nous l'avons signalé 10 p  cent 

d'entre eux évoluent vers l'insuffisance rénale terminale. Du fait de cette tendance à 

la chronicité, et du risque encouru, tous les efforts des équipes de néphrologie 

pédiatrique tendent à analyser les signes cliniques qui peuvent annoncer un mauvais 

pronostic. 

Le meilleur indice semble être la sévérité des signes cliniques de la néphropathie, 

constatés au début de la maladie. 

En général, un bon pronostic est prévisible en cas d'hématurie isolée ou associée à 

une protéinurie minime. Dans notre série tous les malades de cette catégorie sont 

guéris. 

Le pronostic est plus aléatoire en cas de protéinurie importante, de syndrome 

néphrotique, surtout s'il est associé à une HTA et/ou une IRC. C'est dans cette 

catégorie de malades que les signes histo-pathologiques les plus sévères ont été 

observés [116, 145,174]. 

En définitive, nos résultats rejoignent ceux de nombreuses cohortes d'enfants 

présentant une néphropathie du PR (séries non sélectionnées). 

Nous considérons que le pronostic de l'atteinte rénale est relativement bon car la 

guérison a été observée chez 54,5 p  cent de nos malades Seul 27,2 p  cent 
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continuent à présenter des signes urinaires (dont un seul conserve une néphropathie 

persistante). 

Nos chiffres rejoignent ceux de Bachtarzi [11] qui a observé 2 évolutions 

défavorables, Habzi [80] qui a observé trois évolutions défavorables (2,7 p  cent) 

alors que 86 p  cent des malades sont guéris. 

Koskiniies [111] a l'incidence d'IRT la plus faible car elle a été estimée uniquement à 

1 p  cent des cas. Les chiffres sont un peu plus élevés dans les services hautement 

spécialisés où existe sûrement un biais de recrutement [99,137]. On y recense 

jusqu'à 20 p  cent de cas ayant évolué défavorablement. 

Il aurait été intéressant de refaire les biopsies rénales chez les malades dont les 

signes histo-pathologiques étaient les plus sévères. Nous aurions ainsi apprécié 

l'impact de notre thérapeutique. 
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Tableau 35: Fréquence de l'atteinte Rénale au cours du Purpura Rhumatoïde 

Sources (Pays) Nombre de Patients 
Nombre d'atteinte 

rénale et pourcentage 

KosKimies 	[111] 
141 39—(28%) 

Finlande 

Niaudet 	 [145] 
30-(54%) 

France 

Stewart 	 [183] 
270 55—(20%) 

Royaume uni 

Bensenouci 	[19] 
131 43—(32,8%) 

Alger 

Michel 	 [127] 
60 28 - (47%) 

USA 

Habzi 	 [80] 
120 24 - (20%) 

Tunisie 

Berkouk 	 [24] 
44 14—(32%) 

Alger 

Bachtarzi 	[11] 
133 54 - (39%) 

Constantine 

Notre Série 17 Il - (64.7%) 
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- Les stigmates paracliniques pour la N. DID sont classiques. 

Nous avons noter une insuffisance rénale dans 10 p  cent ainsi qu'une élévation 

sensible de l'HbAlC( >10%) dans 86 p  cent. (Tableau 30) 

Ces résultas non pas été retrouvés dans les autres séries[89,181]. 

IV-4- DONNEES THERAPEUTIQUES 

- Nous avons utilisé les anti-hypertenseurs dans la GNAPI quand la pression 

diastolique a dépassé 90mmHg et surtout lors des complications de I'HTA (OAP, 

encéphalopathie hypertensive). 

Nous avons utilisé un inhibiteur du canal calcique la Nifédipine (Adalat) à la dose de 

0,lmglkg dose par voie sublinguale toujours associé au Furosémide en de cas de 

non réponse de ce dernier dans 73p cent des cas, contre 11 ,3p cent pour Achour [3], 

3p cent pour Mahfoudh [123], 45p cent pour Gumlil [73] alors que Travis [188] l'utilise 

en troisième intention en cas de non réponse aux diurétiques habituels. 

Nous avons aussi utilisé devant la gravité de l'hypertension artérielle de la 

Nicardipine intraveineuse (Loxen IV) à la dose de 4pg/kg/min en perfusion continue 

dans 3,8p cent des cas qui n'ont pas répondu à l'association Furosémide+Nifédipine 

ce qui a permis de stabiliser les chiffres tensionnels chez deux enfants. 

Dans la littérature il est utilisé d'emblée en cas d'échec du Furosémide. Travis [188] 

ne l'a pas utilisé dans sa série, Achour [3] l'a prescrit dans 11 ,9p cent. 
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Les autres antihypertenseur décrits dans la littérature tels que : le Propanolol, 

l'Acebutolol , Captopril , Tabétalol , Dihydralazine n'ont pas été utilisés dans notre 

série. 

L'épuration extra rénale fait appel le plus souvent à la dialyse péritonéale de 

soustraction avec des solutés hypertoniques, parfois à l'hémodialyse, elle a été 

indiquée dans notre série dans 1,9p cent pour: 

Un enfant présentant une insuffisance rénale et HTA menaçante 	rebelle à 

l'association Furosémide IV- Adalat sublinguale - Loxen IV qui a bénéficié d'une 

dialyse péritonéale avec amélioration spectaculaire de la fonction rénale et des 

chiffres tensionnel. 

Un enfant présentant une acidose métabolique, une hyperazotémie à 3,5 g!!, 

une créatinémie à 120 mgIl et hyperkaliémie à 6,5 Meq/1 a bénéficié d'une 

hémofiltration rapide par cathéter central. Il a été orienté par la suite au service de 

néphrologie adulte vu son âge 15 ans ou il suit un protocole de dialyse continu. 

L'épuration extra rénale demeure d'indication exceptionnelle dans la littérature 0,8p 

cent pour Achour [3], 0,1p cent pour Deschénes [55]. 

- Pour le SNI après une corticothérapie initiale , nous avons obtenu 84 p.  cent de 

néphroses cortico sensibles. Nos chiffres rejoignent la plupart des auteurs des autres 

séries : Bensenouci [18] 93 p.  cent , Chalabi [45] 88 p.  cent, Abbas [1] 76.6 p. 

cent, Bouaricha [28] 78 p.  cent, Moyen [132] 61 p.  cent, Broyer [34] 88 p.  cent, 

Niaudet [138] 90 p.  cent. 

Une seule poussée sans rechute pour 14 malades (28 p.  cent ),chiffres 

habituellement retrouvés dans les autres séries : 30- 40 p.  cent Broyer [34] 
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33 P.  cent Moyen [132] , 40 P.  cent pour Bouaricha [28], 36 p.  cent pour Bensenouci 

[18], 26 p.  cent Abbas [1]. 

14 p.  cent de nos malades sont considérés comme rechuteurs peu fréquents .Dans 

les autres séries 18 p.  cent pour Bensenouci [18], 17 p.  cent Abbas[1], 10 à 15 p. 

cent pour Broyer [34], Niaudet [138]. 

26 p.  cent de nos malades sont considérés comme rechuteurs fréquents à bas seuil 

de corticoïdes. Dans la littérature on retrouve 36 p.  cent pour Bensenouci [18] , 36 p. 

cent Abbas [1] , 33p. cent Bouaricha [28], 27 P.  cent Moyen [132]. 

16 P.  cent de nos malades sont considérés comme rechuteurs fréquents à haut seuil 

de corticoïdes. Dans la littérature on retrouve 36 P.  cent pour Abbas [1] , 50 à 60 p. 

cent Broyer [34] et Niaudet [138]. Mais il s'agit de cohortes plus importantes avec un 

recrutement spécialisé. 

Après corticothérapie initiale suivie de trois Bolus de Méthylprednisolone, 16 p.  cent 

de nos malades sont cortico résistants. Les chiffres retrouvés dans les autres séries 

de la littérature nous donnent : 7 P.  cent Bensenouci [18] , 10 p.  cent Abbas [1], 

10 P.  cent Bouaricha [28] , 12 p.  cent Chalabi [45] , 37.5 p  cent pour Khiari [106],10 

p. cent Broyer [34] et Niaudet [138] alors que Moyen [132] retrouve 27.7 p.  cent. 
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Tableau 36: Répartition de la réponse thérapeutique aux corticoïdes selon les 

séries. 

Réponses thérapeutiques aux corticoïdes 
Sources  

NCS 	
j 

NCS/R NCD NCR 

Kleinknecht[110] 
171 18 NO 118 n=307 

Bouaricha[28] 
n=7 1 

38 ND 14 19 

Moyen [132] 
12 10 4 10 

n=36 

Palcoux [157] 
61 25 23 16 

n=125 

Broyer 	[31] 
580 ND NO 85 

n=665 

Khiari 	[104] 
258 ND 40 99 

n=397 

Abbas 	[1] 
38 50 50 42 

n=180 

Chalabi [45] 266 NO NO 37 
n=303 

Benabadji * [176] 
144 ND NO 28 

n=172 

Notre série 14 20 8 8 
n=50 

* : série adulte 
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Nous avons eu recours à l'utilisation du Cyclophosphamide (ENDOXAN ®)  peros à 

2 mg/kg/j sans dépasser 170 mg/kg [cf. Annexe 4] dans 11 cas (22 p.  cent): 

/ Pour 8 Malades avec néphrose cortico Dépendante à Haut Seuil: 6 

patients pour mauvaise compliance au traitement, forte imprégnation avec obésité, 

retard statural et HTA et dans 2 cas des complications infectieuses graves , ce qui a 

permit de réduire sensiblement la dose de corticoïde dans 5 cas alors que 3 patients 

sont considérés comme guéris après deux ans d'évolution sans rechute. 

/ 	Pour 3 Malades présentant une néphrose cortico résistante, la réponse 

thérapeutique au Cyclophosphamide a été mauvaise dans tous les cas. Ils restent 

sous corticothérapie à faible dose dans l'attente d'une réponse tardive. 

L'utilisation de la Cyclophosphamide est retrouvée largement dans les autres séries 

avec des réponses variables selon les indications: 

25 p. cent pour Moyen [132] , 10 p.  cent pour Chalabi [45] , 14 p.  cent pour 

Abbas [1], Khiari [104] Alors que dans d'autres séries avec une cohorte plus• 

importante les chiffres sont plus importants [31,32,36,110,138] 

Certains 	agents Alkylants (Chlorambucil, 	Lévamisole, 	Chloraminophène, 

Caryolysine) sont utilisés dans d'autres séries [1 35,136,176]. 

Mais pour des raisons de disponibilité ils n'ont pas été utilisés chez nos malades. 

Un malade (2 p.  cent) : garçon de 2 ans présentant une néphrose cortico résistante a 

reçu une association : Ciclosporine 150 mg/m 2  + Prédnisone 30 mg/ M2  .11 est rentré 

en rémission clinique, gardant une protéinurie à 1 g/l au bout d'un mois de 

traitement. Il est actuellement en phase d' entretien [cf. Annexe5] 
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L'utilisation de la Ciclosporine est plus largement retrouvée dans les séries avec 

recrutement spécialisé plus importants [34,110,136,138]. 

- Comme nous l'avons déjà souligné dans la revue de la littérature, la prise en charge 

thérapeutique de la néphropathie dans te PR est encore débattue et aucun protocole 

ne fait l'unanimité des équipes de néphrologie pédiatrique. 

Nous n'avons pas utilisé de corticothérapie dans le but de prévenir une 

néphropathie lors d'un PR débutant. Ce concept rencontre dans la littérature 

des adeptes et des opposants 

Bryson [39,40], dans une étude prospective randomisée, n'a observé aucune 

néphropathie chez les malades traités alors qu'une atteinte rénale de gravité variable 

a été observée chez 12 p  cent des malades sans traitement. 

Saulsbury [174] ne retrouve pas ces résultats dans son étude 4 néphropathies sont 

survenues chez les 20 malades traités et 6 chez les patients non traités. lI conclut à 

l'absence d'efficacité des corticoïdes dans ta prévention de la néphropathie. 

Une corticothérapie utilisée dans le but de traiter une néphropathie sans 

caractère de gravité est aussi discutée. 

Blanco [27] n'a retrouvé aucun intérêt dans son utilisation. 

Bergstein [22] la préconise, tandis que Broyer [33] suggère que des études 

randomisées prospectives devraient en asseoir le bénéfice. 
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Bachtarzi [11] adonné des corticoïdes à de faibles doses pendant une courte durée 

chez deux malades (G.N. mésangiopathique, G.N.SF avec moins de 50 p  cent de 

croissants) sans aggravation de leur atteinte rénale. 

Notre attitude a été nuancée. Pour les malades avec atteinte rénale mais où la 

protéinurie était minime, nous n'avons donné aucun traitement. 

Le problème principal concerne le traitement des malades qui ont des signes de 

gravité cliniques (Syndrome néphrotique, insuffisance rénale) et/ou histo-

pathologiques sévères. 

Nous avons utilisé des embois de méthylprednisolone dans 6 cas (54.5 p  cent) suivi 

chez un même malade (GNMP à l'histologie) d'un embol d'endoxan sans résultat 

favorable. 

-Tenant compte des résultats des explorations effectuées chez nos malades un 

traitement néphroprotecteur serait envisagé chez deux malades (25 p  cent) qui 

présente une HTA avec et dégradation progressive de la fonction rénale. 

III - 5 - DONNÉES ÉVOLUTIVES 

- Nous déplorons deux décès (1,9 p  cent) survenus à la phase aiguë dans la GNAPI,. 

l'un dans la première heure d'hospitalisation par OAP du à un retard d'évacuation de 

l'enfant par les parents, l'autre survenue au 4ème  jour d'hospitalisation chez un enfant 

qui présentait une HTA menaçante et qui a présenté une dégradation brutale de la 

fonction rénale et chez qui une épuration extra rénale n'a pu être pratiquée pour des 

raisons techniques. 
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Dans la plupart des séries européennes, les auteurs ne rapportent pas de décès 

survenus par GNAPI, alors qu'en Algérie Achour [3] en Kabylie retrouve 1,2p cent, 

Chabani [44] à Alger ne retrouve aucuns cas de décès. 

• Dans notre série deux enfants ont subi une épuration extra rénale l'un en 

dialyse aiguë avec très bonne récupération de la fonction rénale l'autre en dialyse 

chronique a été transféré au service de néphrologie adulte 

Très peu d'auteurs rapportent dans la littérature des cas de GNAPI ayant nécessité 

une épuration extra rénale en dehors de Achour [3] qui cite deux cas de dialyse. 

L'enfant présentant une hypertension artérielle au départ stable sous 

monothérapie à nécessité la poursuite du traitement antihypertenseurs sur une 

période de 1 an. Il est suivi régulièrement avec des chiffres tensionnels normaux. 

Tous les enfants de notre série ont vu leur hématurie se négativer au bout 

d'une année ce qui est décrit dans la plupart des séries de la littérature, certains 

parlent de la possibilité de sa persistance au delà de cette période [55,154,182,200] 

mais il s'agit de cohorte de malade plus importante dans un recrutement spécialisé. 

• Un enfant de notre série présente toujours une hématurie microscopique avec 

persistance d'un abaissement de la fraction C3 du complément . Il doit bénéficier 

d'une ponction biopsique rénale afin d'en établir le diagnostic histologique 

• Nous n'avons pas effectué de biopsie rénale à nos malades vu l'évolution 

favorable dans la majorité des cas, ce qui laisse présumer que la lésion 

anatomopathologique sous jacente est une prolifération endocapillaire diffuse. 
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Les biopsies rénales itératives dans la GNAPI d'évolution favorable sont très peu 

pratiquées dans les séries que nous avons consultées [55, 166,175,188,200]. 

- Nous avons eu 3 décès (6 p.  cent) qui sont survenus au cours de l'évolution du SNI, 

dans un tableau d'anasarque et de choc septique, il s'agissait de néphroses cortico 

résistantes avec insuffisance rénale, hypertension artérielle 

Un garçon de 10 ans présentait un syndrome néphrotique avec des signes 

cliniques évocateurs d'un purpura rhumatoïde. 

n Une fille de 14 ans présentait un syndrome néphrotique, associé à une 

polyarthrite rhumatoïde et maladie coeliaque. 

n Un garçon de 2 ans a présenté une cortico résistance primaire. Ce dernier a 

bénéficié d'une biopsie rénale qui a révélé des lésions de prolifération mésangiale 

diffuse (PMD). 

Malheureusement la biopsie n'a pu être réalisée pour les deux premiers. 

Quelques auteurs rapportent des décès dans leurs séries mais sans donner de 

chiffres précis [ 4,18,34,156] ; Moyen [132] cite le chiffre de 11 p.  cent, KleinKnecht 

[110] 8.4p.cent. 

Un enfant a évolué vers l'insuffisance rénale chronique terminale en 5 ansj 

d'évolution, il suit actuellement un protocole de dialyse péritonéale au service de 

Néphrologie adulte. Il s'agit d'un garçon de 14 ans et demi présentant un syndrome 

néphrotique cortico résistant chez qui une hypoacousie de perception a été 

découverte au cours de l'évolution 
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- L' évolution dans la N.PR a été la suivante: 

Décès de deux malades (11.7 p  cent ) qui présentaient à l'admission un 

tableau clin ico-biologique sévère avec syndrome néphrotique, hypertension artérielle 

et insuffisance rénale. 

La néphropathie à évolué rapidement le décès est survenu en imois et demi pour le 

premier. 

Elle a évolué en 3 mois au stade d'iRT pour le deuxième qui est décédé au cours 

d'une séance de dialyse. 

6 malades sont considérés comme guéris (54,54 p  cent). 

2 malades ayant présenté une G.N.SF gardent toujours des signes urinaires 

avec HTA. 

• 1 malade portant une G.N.MP ayant reçu des embois de methylprednisolone 

et en plus des immunosuppresseurs (Endoxan), conserve toujours une néphropathie 

persistante avec HTA après quatre années d'évolution. ii nous inquiète car il 

présente toujours une néphropathie persistante. 

Une étude prospective [14] même si elle est non contrôlée , a corroboré ces 

résultats. il en est de même pour d'autres séries [26,98,137]. 

- Avec un recul moyen de 27 mois (3 mois à 5 ans), nous avons recherché les 

autres complications dégénératives pouvant accompagnées la N.DID, nous avons 

recensé: 

154 



Partie Il : Notre Travail 	 Discussion 

16 cas de lipodystrophie (6,8 P.  cent) 

3 cas de complications oculaires (3,1 p. cent).[ cf Annexe 13] 

o 2 cas de maculopathies avec conservation de la vision. 

o 1 cas d'atrophie optique avec baisse sensible de la vision, cependant 

pour cette malade, il semblerait qu'il s'agisse d'un problème congénital qui fait l'objet 

actuellement d'une exploration plus poussée. 

Dans la série de Raubert [161]; 8,7 p. cent des malades ont présenté une 

maculopathie, Bensenouci [16] cite 80 p cent des cas après une évolution de 

14 ans. 

• 2 cas d'hypertension artérielle (2,1 p. cent) minimes avec une pression 

artérielle systolique et diastolique au 95ème percentile par rapport aux courbes 

d'André et col. [15,16] 

Bensenouci [16] et Raubert[161] ne citent pas d'hypertension artérielle. 

Selon la classification de la néphropathie diabétique [Annexe 12] : deux malades 

(25 p  cent) sont au stade IV(néphropathie avec HTA et altération croissante de la 

fonction rénale) 

Si l'on se réfère au tableau 30 nous observons que tous les patients avec micro-

albuminurie positive ont un taux d'HbAl C supérieur à 10 p.  cent voire 15 p.  cent 

dans deux cas avec plus de 4 ans d'évolution du diabète il s'agit pour la plupart. 

d'entre eux d'enfants vivants dans des conditions précaires, sur un terrain 
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psychologique fragile, parents analphabètes, < dépassés » sans aucun contrôle à 

domicile et hospitalisés à plusieurs reprise pour acidocétose. 

Sachant que 80 à 90 p.  cent des sujets qui ont une micro-albuminurie supérieure à 

15 - 70pg/mn développent une néphropathie clinique selon Laborde [114,115] et 

Mogensen [129,130], ces enfants bénéficient de notre part d'une surveillance 

particulière avec: 

mesure régulière de la clairance de la créatinine; 

mesure régulière de la pression artérielle; 

mesure régulière de la Micro-albuminurie et protéinurie. 

Dans la littérature, Raubert[161] ne retrouve aucun cas d'atteinte rénale pour un 

recul inférieur à 10 ans . D'autres séries [48,108,124,125] avec un recrutement 

spécifique retrouvent une incidence de 30 à 40 p.  cent après 10 ans d'évolution 

alors que dans la série de Jacobs [96] elle concerne 8 p.  cent des 30.000 patients 

suivis sur une durée de 8 ans. 
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CONCLUSION 

Les néphropathies glomérulaires revêtent un intérêt particulier pour le Pédiatre 

compte tenu de leur fréquence relativement élevée dans la population générale et du 

risque important de détérioration fonctionnelle rénale qui peut en résulter. 

L'étude que nous rapportons, nous a permis de 

- Calculer l'incidence annuelle moyenne des différentes néphropathies 

glomérulaires observées dans la wilaya de Tlemcen. 

n La Glomérulonéphrite aiguë post streptococcique (GNAPI) avec une 

incidence annelle moyenne de 9 cash 00.000 enfants âgés de 15 ans. 

• Le syndrome néphrotique idiopathique (SNI) avec une incidence annelle 

moyenne de 4 cas/1 00.000 enfants âgés de 15 ans. 

• La néphropathie du purpura rhumatoïde (N.PR) avec une incidence 

annuelle moyenne de 2 cash 00.000 enfants âgés de 15 ans. 

- Le diabète insulino dépendant (DID) a une incidence annuelle moyenne de 

15 casI100.000 enfants âgés de 15 ans. Nous n'avons pas pu calculer 

l'incidence de la néphropathie diabétique (N.DID) devant l'impossibilité 

d'effectuer la recherche de la microalbuminurie chez tous les malades 

hospitalisés dans les différentes structures de santé de notre wilaya. 

- Recruter prospectivement une cohorte de 267 enfants présentant un tableau 

de néphropathie glomérulaire sur cinq années de 1999 à 2003 dans le service 

de Pédiatrie générale du CHU Tlemcen. 
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Conclusion 

La GNAPI est l'affection glomérulaire la plus fréquente dans notre recrutement. 

Elle concerne 1.17 p cent de l'ensemble des hospitalisations durant la période 

d'étude mais en nette régression de 1999 à 2003 (cf. Tableau 4).Elle demeure 

d'évolution favorable dans la majorité des cas, en dehors du risque immédiat vital 

dominé par les complications liées à I'HTA ( mortalité 1 p cent) et le passage à 

l'IRC (1 p.  cent) . Elle devrait bénéficier d'un programme sanitaire comme le RAA 

[44,104,150,172]. 

Le SNI est dans notre série le plus souvent une néphrose pure et 

corticosensible(68 p. cent) .La corticothérapie discontinue prolongée est une 

méthode efficace pour la prévention des rechutes , il est recommandé d'y avoir 

recours dés la deuxième poussée si cette dernière survient dans le six mois qui' 

suivent l'arrêt du traitement de la première poussée ainsi l'on ne devrais plus voir 

les néphroses à rechutes multiples qui désespèrent les parents et finissent par 

faire de l'enfant un handicapé scolaire[31,104]. Dans les syndromes néphrotiques 

impurs il est discutable de commencer d'emblée un traitement corticoïde qui a 

toutes les chances de s'avérer inefficace la PBR dans ces cas est d'indication 

raisonnable, elle permettra le choix thérapeutique pertinent y compris l'abstention, 

les immunosuppresseurs doivent rester la solution ultime[31 ,45, 104,138]. 

La HSF est la lésion histologique la plus fréquente dans les syndromes 

néphrotiques impurs et] ou corticorésistants (36 p. cent) dans notre série. 

Le purpura rhumatoïde est une vascularite fréquente de l'enfant dont le tableau 

clinique est dominé par les manifestations cutanées impressionnantes et l'atteinte 

rénale dont la gravité est variable allant d'une simple hématurie isolée avec. 

lésions histologiques mineures de glomérulonéphrite mésangiopathique dans 

45 p  cent au syndrome néphrotique impur avec lésions de glomérulosclérose 

segmentaire et focale et mesangioproliférative dans 55 p  cent parmi lesquelles 

32 p  cent de nos patients ont gardé des séquelles urinaires à type d'hématurie-

protéinurie et d'HTA. 
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Conclusion 

Le DID est l'une des maladies générales qui comporte chez l'enfant un risque 

élevé de glomérulopathie[190]. La recherche de la micro albuminurie chez nos 

patients a été positive dans 8.5 p  cent, sa corrélation avec le dosage de l'HbAlC 

a montré que celle-ci était dans tous les cas supérieure à 10 p  cent, la courte 

durée d'évolution du diabète (4- 6 ans), l'âge des patients diabétiques moins de 

10 ans de notre série dans 61 p  cent, nous amène à insister sur l'instauration de 

mesures préventives basées sur: une optimisation de l'équilibre glycémique en 

se fixant un taux d'HbAlC inférieur à 7 p  cent, des mesures hygiéno-diététiques 

et la généralisation du dépistage précoce infra clinique par la recherche de la 

micro albuminurie systématique [51] afin d'envisager des mesures 

néphroprotectrices [59]. 

L'étude sur cinq années, ne nous donne pas le recul suffisant pour établir un suivi 

longitudinal des jeunes diabétiques et déterminer les facteurs cliniques et 

pronostique de l'atteinte rénale. 

Il serait sûrement intéressant de poursuivre cette étude en dehors du cadre de 

notre travail par le contrôle longitudinal des SNI, N. PR, N.DID pour en ressortir 

les caractéristiques cliniques et évolutives et affiner les mesures thérapeutiques 

et préventives. 
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Annexes 

ANNEXE 1 

OBSERVATION MEDICALE 

Numéro d'Enregistrement EPI INFO: 

- Année d'hospitalisation: 

- Mois: 

- Age du Malade: 

- Origine: Rural (1) Urbain (2) 

- Date d'entrée: 

- Date de sortie: 

Motif d'hospitalisation: 

- Etat de conscience: Bon (1) Altéré (2) Comateux (3) 

- Etat général: 	Bon (1) Moyen (2) Altéré (3) 

- Fièvre: Présente (P) Absente (A) 

 —Oedémes: 	 Y — N 

El 

L111 
I 	I 

I 	1 
I 	I 

- Atteinte cutanée: 
	

Y — N 

- Hémorragie cutanéo-Muqueuse: Y - N 

- Hématurie Macroscopique: 	Y - N 
(Aspect Bouillon Sale) 
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Antécédents Familiaux: 

- Consanguinité Parentale : Y - N 

- Atteinte Rénale: 	Y - N 

- Hypertension Artérielle: Y - N 

- Autres: 	 (Préciser) 

Antécédents Personnels: 

- Calendrier Vaccinal 
- Allergies Connues: Y - N 

- Allergies Connues: Y - N 

- Condition de vie: 	Bonne (1) Moyenne (2) Mauvaise (3) 
1= revenu parental> 20.000 DA/mois. 	2= revenu parental 10.000-2000 DA/mois 
3= revenu parental < 10.000 DA /mois 

- Antécédents Médicaux: 
•Diabète: Y — N 

• Intolérance Gluten: Y - N 

•Asthme: Y - N 

•HTA: Y — N 

• Néphropathie: Y - N 

• Autres: (préciser) 

Episode Actuel: 

- Date de Début: 	 I 

I 	I 

I 	I 

- Infection récente <30j 
préciser: 	• Angine : Y - N I 	I 

•cutanée: Y — N I 	J 
• autre ORL: (préciser) 

• Pulmonaire: Y - N I 	I 

179 



Annexes 

- Vaccination Récente: Y - N 

- Traitement reçu: 
• Antibiotique: Y - N 

• Anti-Inflammatoires: Y - N 

• Autres: (préciser) 

i-. 

Examen Clinique à l'admission 

- Poids (Kg): 	D.S:  

___ 	D.S 
- Taille (cm): 	D.S : 	I 	I 

- TA(mm Hg):I 	t 

- Oedémes: 

• Palpébraux: 

• Membres supérieurs: 

• Scrotal: 

• Ascite: 

• Epanchement Pleural: 

III 
Y—N 

Y—N 

Y—N 

Y—N 

Y—N 

Y—N 

- Oedéme Aigu Pulmonaire: Y - N 

- Insuffisance Cardiaque: 	Y - N 

- Atteinte Cutanée: 
	

Y—N 
	

I 	I 
• Pétéchiale: 	Y - N 

	
I 	I 

• Ecchymotique: Y - N 

• Bulleuse: 	Y - N 
	

t 	I 
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- Atteinte Abdominale: Y - N I 
- Atteinte Articulaire: Y - N I 	I 
- Atteinte Pulmonaire: Y - N 

— Atteinte Neurologique: Y - N 

- Autres Atteintes Viscérales: 	(préciser) 

Examens Paracliniques: 

- Formule numération Sanguine:  
• Hémoglobine: Anémie: Y - N 

• Hyperleucocytose: Y - N I 	1 
• Taux Plaquettes :Bas: Y - N I 	I 

- Vitesse de Sédimentation Supérieure à 50 mm 1 	Heure: Y - N I 	I 

- C-Réactive Protéine élevée >20 mg/L: Y - N I 	I 

—Bilan Rénal:  
• Urée sanguine élevée: Y - N I 	I 
• Créatinine Sanguine élevée: Y - N I 	I 
• Ionogramme sanguin normal /Perturbé: Y - N I 

- Glycémie à Jeun: 

- Glycémie post-prandiale: 	 I 
- Cholestérol: 	 I 
- Triglycérides: 	 I 	I 
- Protides: 	 I 
- Albumine: 	 LJ 
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I 	I 

[I 

I 	I 

- Taux de prothrombine: 

- Fibrinogène: 

- Taux d'ASLO supérieur à 200 UI: Y - N 

- Contrôle ASLO supérieur à 200 UI: Y - N 

- Complément (fraction C3) bas: Y - N 

- Contrôle complément (fraction C3) bas: Y - N 

- Prélèvement: 	• Gorge: Streptocoque: Y - N 

• Cutané : Streptocoque : Y - N 

- Chimie des urines 
• Glucosurie: 

• Acétonurie: 

• Nitrites: 

• Leucocytes: 

• Hématurie: 

• Protéinurie: 

• Densité urinaire: 

Protéinurie des 24 H: 
 —Minime: 	 Y — N 

—Importante: 	 Y - N 

 —Massive: 	 Y - N 

I 	I 

I 	I 

Mo 

Clearance créatinine: 
—Inférieure <5m1/mnJl.73SC: Y - N 

—Entre 5-25 mlImnI1.73 SC: 	Y - N 

— Supérieure >25 ml!mnll.73 SC: Y - N 
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Telethorax: 
• Indice cardio-thoracique : Normal (1) Elargie (2) 

•O.A.P: 	 Y — N 

E.C.G: 
Normal (1) 	Pathologique (2) Li 

n 
Echographie cardiaque 

Echographie rénale: 

R.G: 	Long: 
R.D: 	Long: 

y  

y  

Large: 	ID: 
Large: 	ID: 

Ponction Biopsie Rénale:  
LGM (1) HSF (2) PMD (3) GNMP (4)  

Traitementsreçus ........................................................................................................................ 
Aspectsévolutifs ....................................................................................................................... 
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ANNEXE 2 

Syndrome Néphrotique Idiopathique 

Les définitions que nous avons utilisées pour la classification des malades en 

fonction de la réponse aux traitements sont celles du Club Français de 

Néphrologie Pédiatrique (C.FN.P) 

U Néphrose: protéinurie supérieure à 50 mglkglj, protidémie inférieure à 60 gIl, 

albumine inférieure à 30 g/l. 

U Néphrose cortico sensible: réponse favorable à 4 semaines de prednisone à 

60 mg/m2  Ij. 

U Néphrose cortico résistante: absence de réponse au même traitement renforcée 

par des injections de Méthyl prednisolone. 

• Néphrose cortico dépendante: rechute pendant la décroissance de la 

corticothérapie ou moins d'un mois après l'arrêt de celle-ci. 

• Néphrose à rechutes espacées: rechute survenant plus d'un mois sans 

traitement - Les poussées restent cortico sensibles. 

U Rémission: soit rémission complète (RC) disparition de la protéinurie ou son 

passage à des taux « physiologique » ( inférieure à 90mg/j), soit rémission 

partielle (RP) diminution de la protéinurie à moins de 50 mg/kg/j. 

U Guérison: après une seule poussée sans rechute, après plus de 2 ans sans 

traitement. 
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ANNEXE 3 
Syndrome néphrotique I poussée (CFNP) 

Prednisone 60 mglm2/J 
En 2prises 

4 Semaines 

Négativation Protéinurie 
	

Protéinurie persistante 
(Cortico Sensibilité) 

Traitement discontinu 
2 Mois 

60 mg!m2  1 J sur 2 

3 Bolus de Methyl- 
Prednisolone I g/1,73m 

Négativation Protéinurie 
(Cortico Sensibilité)  

45 rnglm2  Il J sur 2 

15J 

30mg/m 2 1 J sur 2 

I 15J 

15 mg/m2  I J Sur 2 

15 J 

Arrêt 
Durée totale 4 Mois et 1/2 

Persistance Protéinurie 

Cortico Résistance 

Arrêt progressif 
corticothérapie 

Ii • RI p . 

Ciclosporine 150 mg!m2  
+ 

Corticoïdes 30 mg/m 2  
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ANNEXE 4 
Protocole thérapeutique néphroses cortico dépendantes à haut seuil 	(CFNP) 

lorsque les doses de prédnisone nécessaires pour maintenir la rémission sont 

élevées ou lorsque les rechutes multiples ont conduit à des reprises itératives d'une 

corticothérapie continue, des effets secondaires de la corticothérapie apparaissent, 

en particulier ralentissement de la croissance 

Cyclophosphamide (Endoxan) 

D A débuter en période de rémission (au minimum au moment du 

passage en corticothérapie alternée). 

D Posologie: 2 mg/kglj pendant 12 Semaines par voie orale (1 cp = 

50 mg) sans dépasser 168 mg/kg. 

D Surveillance: 

. NFS / Semaine pendant 1 mois. 

. Puis NFS /15 jours. 

Corticothérapie en cas d'absence de rechute: 

60 mg/ m 2  1 jour sur 2 - pendant 4 Semaines. 

40 mg/ m 2  1 jour sur 2 - pendant 1 Semaine. 

30 mg/ m 2  1 jour sur 2 -* pendant 1 Semaine. 

20 mg/ m 2  1 jour sur 2 -' pendant 1 Semaine. 

10 mg/ m 2  1 jour sur 2 - pendant 1 Semaine. 
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ANNEXE 5 
Protocole Thérapeutique : Néphrose cortico résistante (CFNP) : absence 
de rémission après 4 semaines de corticothérapie à 60m g! m2/j et 3 emboIs de 
solumédrol. Après diagnostic de lésions glomérulaires minimes ou de hyalinose 
segmentaire et focale à la PBR. 

Ciclosporine (Neoral®) 
150 mg/m2/jen 2 prises quotidiennes. 

P red n iso ne 
30 mg/m 2/j 1 J/2  pendant 5 mois. 

Après 4 Mois 
Absence de rémission -p Arrêt de tout traitement. 

Après 6 Mois 
Rémission incomplète (Albuminémie > 25 g!l, protéinurie> 10 mg/kg/j). 

Arrêt ciclosporine. 
Arrêt progressif corticothérapie. 

-+ Rémission complète (Albuminémie> 30 g/l, Protéinurie < 10 mg/kg/j). 
Diminution puis arrêt de la corticothérapie en 3 mois. 
Diminution puis arrêt de la ciclosporine les 3 mois suivants. 

-* En cas de rechute lors de la décroissance de la corticothérapie. 
Reprise des doses initiales du traitement et décroître plus 

lentement. 

-f En cas de rechute lors de la décroissance de la ciclosporine. 
Reprise de la ciclosporine pleine dose pendant un mois. 
En cas de non réponse reprise de la corticothérapie pleine 

dose. 

- En cas de rechute plus d'un Mois après l'arrêt de la ciclosporine. 
Reprise initiale de la corticothérapie seule. 
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ANNEXE 6 
Protocole thérapeutique: Néphrose cortico Sensible à rechutes fréquentes 

(CFNP) :lorsque qu'une rechute survient lors de la diminution des doses ou 

juste après l'arrêt de la corticothérapie. 

En contexte infectieux 

Traiter l'infection. 

Discuter la remontée des corticoïdes en cas d'absence de rémission après 8 

jours. 

Surveillance (3 Semaines) en cas de protéinurie sans syndrome néphrotique. 

En dehors d'un contexte infectieux 

Rechute> 3 mois après l'arrêt du traitement. 

60 mg/m2  jusqu'à 8 jours après rémission. 

60 mg/m 2  alterné 4 semaines. 

45 mgim 2  Alterné 4 semaines. 

30 mg/m 2  alterné 4 semaines. 

15 mg/m 2  Alterné 4 semaines. 

Puis arrêt. 

Rechute < 3 mois après l'arrêt du traitement. 

Idem sauf, 15 mg/m 2  12 à 18 mois. 
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ANNEXE 7 

Evaluation de l'index ISKDC 

(International Study of Kidney Disease in chiidren) 

Modifié par Heaton et col!." 

I - Lésions Glomérulaires minimes. 

H - Prolifération mésangiale pure sans croissants: 

a) Focale. 

b) Diffuse. 

III - Prolifération mésangiale avec quelques croissants 

(Supérieur à 50 p.cent des glomérules). 

a) Prolifération Endo capillaire Focale. 

b) Prolifération Endo capillaire Diffuse. 

IV - Prolifération mésangiale avec croissants 

(Supérieur 50 à 75 p.cent des glomérules). 

a) Prolifération Endo capillaire Focale. 

b) Prolifération Endo capillaire Diffuse. 

V - Prolifération mésangiale avec plusieurs croissants: 

(Dans plus de 75 p.cent des glomérules). 

a) Prolifération Endo capillaire Focale. 

b) Prolifération Endo capillaire Diffuse. 

VI - Glomérulonéphrite pseudo-Membrano proliférative. 
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ANNEXE 8 

Classification de R. HABIB. 

Quatre catégories anatomo pathologiques ont été individualisées en fonction de la 

sévérité de l'atteinte glomérulaire 

1) La glomérulonéphrite mésangiopathique avec des glomérules normaux ou 

une hypercellularité mésangiale. 

2) La glomérulonéphrite segmentaire et Focale avec une prolifération cellulaire 

endo capillaire affectant seulement un segment, de certains glomérules et 

dans certains cas une nécrose segmentaire du floculus. Il existe également 

une prolifération cellulaire extra capillaire dans l'espace de Bowman formant. 

un croissant épithélial Segmentaire. 

3) La glomérulonéphrite proliférative endo capillaire diffuse caractérisée par une 

prolifération mésangiale faite surtout de cellules mésangiales, une 

augmentation de la matrice mésangiale et des doubles contours pouvant dans 

certains cas donner un aspect de glomérulonéphrite membrano proliférative. 

4) La glomérulonéphrite endo et extra capillaire (GNEE) représente l'atteinte la 

plus sévère ou une proportion plus ou moins importante de croissants 

épithéliaux se surajoute à une prolifération endo capillaire diffuse. 

La taille des croissants épithéliaux est souvent importante et ils sont parfois 

circonférentiels. On peut distinguer trois qroupes de gravité croissante 

. GNEE avec moins de 50% de glomérules à croissants. 

. GNEE avec 50 à 80% de glomérules à croissants. 

. GNEE à croissants diffus avec 80 à 100% de glomérules à croissants. 
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ANNEXE 9 

TRAITEMENT DE L'HTA DE L'ENFANT 

I) 	Traitement de 	la 	poussée 	hypertensive 

La notion de "poussée hypertensive' 1  doit s'apprécier en fonction de l'âge de l'enfant. 

Par exemple une valeur de 140/90 n'est pas une "poussée hypertensive", 

nécessitant » i traitement immédiat» chez un adolescent ou un grand enfant, mais 

l'est chez un petit enfant ou a fortiori un nourrisson. En outre, toute valeur très 

anormale doit être immédiatement vérifiée, en veillant à utiliser un brassard adapté à 

la taille de l'enfant (2/3 de la hauteur du bras de l'enfant). 

Devant une poussée hypertensive indiscutable, le traitement fait appel 

1) En premier lieu, à I'ADALATE (Nifédipine) sublingual (gélules à 10 mg) 

1/2 gélule (enfant < 15 kg) ou 1 gélule (> 15 kg) à répéter toutes les 3 à 4 heures 

jusqu'à une dose maximale de 2 mg/kg/24 heures. 

2) En cas d'efficacité insuffisante, passer à un traitement intraveineux 

- 	LOXEN IV (Nicardipine) (1 ml = 1 mg) dose de charge 20 y/kg en IV lente, 
puis 0,5 à 2 y/kg/minute 

- ou TRANDATE IV (Labétalol) 0,5 mg/kg en IV lente, puis 0,5 à 1 

mg/kg/heure 

- ou EUPRESSYL (Urapidil) : perfusion lente dose initiale 2 	mg/kg/heure, puis 
0,8 mg/kg/heure 
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- à défaut des précédents, on peut utiliser le NEPRESSOL IV 	dose initiale 0,5 
mg/kg, puis perfusion lente (3 mg/kg/jour) 

H) Traitement de fond 

3 classes d'hypotenseurs sont principalement utilisées dans l'HTA de 

l'enfant de cause néphrologique. 

a) Inhibiteurs calcique (vasodilaialeurs) 

- ADALATE LP (retard) : comprimés à 20 mg (1 à 2 mg/kg/jour), en 2 à 3 prises 

- LOXEN : comprimés à 20 .ng (1 à 2 mg/kg/jour) en 2 à 3 prises 

Effets secondaires: 

• Flush et céphalées suivant la prise,dues à une vasodilatation excessive, et 

pouvant nécessiter de diminuer ou fractionner les doses ou même d'arrêter. 

Rétention hydrosodée avec oedèmes 

b) Bêtahiognants 

- SECTRAL (Acébutolol) comprimés à 200 et 400 mg : 5 à 15 mg/kg/jour, en 1 à 2 

prises/jour, le plus utilisé chez l'enfant 

- TENORMINE (Aténolol) :comprimés à 100 mg 

- AVLOCARDYL (Propranolol): 1 à 5 mg/kg/jour, en 2 à 3 prises 

Bêta et alphabloquants 

- TRANDATE (Labétalol), comprimés à 200 mg : 5 à 15 mg/kg/jour, en 2 prises 

Effets secondaires (rares) : Bradycardie, bronchoconstriction, hypoglycémie. 

Contre-indication chez l'asthmatique et le diabétique 

c) Inhibiteurs de Venzyme de conversion : Spécifique des hypertensions rénine- 
dépendantes 

- 	LOPRIL (Captopril), comprimés à 25 et 50 mg : commencer par iprise de 

0,5 mg/kg, puis augmenter la dose par prise jusqu'à efficacité, jusqu'à un 

maximum de 3 mg/kg/jour, en 2 à 3 prises 
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- 	RENITEC (Enalapril), comprimés à 5 et 20 mg : commencer par 0,1 à 

0,2 mg/kg, puis augmenter de la même manière que pour le 

Lopril, jusqu'à un maximum d'l mg/kg/jour, en I ou 2 prises 

quotidiennes 

Effets secondaires 
Risque d'insuffisance rénale aiguë en cas d'hypovolémie ou de 
déplétion sodée associée 
Eviter les diurétiques et s'assurer d'un bon équilibre hydrosodé 
avant de commencer le traitement 

d) Autres hypotenseurs. : utilisables chez l'enfant: 

En cas d'échec des traitements précédents en assocation, on 
peut 

(Utiliser chez l'enfant 

- 	LONOTEN (Minoxidil), comprimés à 5 et 10 mg : de 0,2 à 0,5 mg/kg 

Effets secondaires 

Hypertrichose, 	constante 	rétention 	hydrosodée, 	en 	particulier 
péricardique 

- 	EUPRESSYL per os, gélules à 30 mg: 1 à 2 mg.kg  en 2 prises 

Effets secondaires : Rétention hydrosodée 

- 	Le CATAPRESSAN (Clonidine), le MINIPRESS (0.01 mg/kg/prise à 

0.05 mg/kg/prise progressivement x2/j puis 0.1 à 0.7 mgI24h) sont d'utilisation 

exceptionnelle chez l'enfant 

- 	Le NEPRESSOL per os et l'ALDOMET, médicaments mineurs, ne sont 

plus utilisés 
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ANNEXE 10 

TRAITEMENT DE LA NEPHROPATHIE DU PURPURA 

RHUMATOIDE 

- PERFUSIONS DE SOLUMEDROL 

1000 mg/1,73 m 2 , Iv à la pompe en 6 heures et répétées à 3 
reprises toutes les 48 heures. 

Puis Cortancyl 

• 30 mg/m 2  par jour pendant 1 mois 
• puis 30 mg/m 2  1 jour sur 2 pendant 2 mois 
• puis 15 mg/m 2  1 jour sur 2 

- pendant 15 jours si protéinurie < 50 mg/kg/jour pour 
un poids < 20 kg ou < 1 g/jour si poids supérieur à 20 kg. 

- pendant 6 à 18 mois si la protéinurie est plus importante à l'issue 
du 3ème mois de corticothérapie. 

II - INDICATION DE CE TRAITEMENT 

Néphropathie avec syndrome néphrotique 
Glomérulonéphrite endo et extra capillaire avec plus de 30% de croissants 
épithéliaux. 

III - REMARQUES 

Protocole de traitement des glomérulonéphrites à croissants diffus si le 
pourcentage de croissants est supérieur à 75%. 
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ANNEXE 12 

Classification de la Néphropathie Diabétique 

Stade I: Hypertrophie avec hyper fonction glomérulaire. 

Stade Il.  - Stade pré clinique avec lésions glomérulaires histologiques mais sans 

micro albuminurie. 

Stade III: Néphropathie incipiens avec micro-albuminurie. 

Stade IV: Néphropathie constituée avec protéinurie permanente, HTA, Altération 

croissante de la fonction rénale. 

Stade-V.- Insuffisance rénale terminale. 
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ANNEXE 13 

Classification de la Rétinopathie Diabétique selon la 
Diabetic Retinopathy Study Group 

> Rétinopathie non proliférante. 

> Rétinopathie proliférente principale. 

> Maculopathie : oedème maculaire. 
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Carte Géographiques des Communes de la Wilaya de Tlemcen 
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ANNEXE 15 

TAmmHg 
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Tension artérielle en fonction de la taille 	Garçons de 4 à 18 ans 

Source: André JL Deschamps JP, Guéguen R. Centre de médecine préventive, avenue du Doyen Pari8Ot, 54500 Vanduvrs4è5NaflCY. 

Dépôt légal: 3- trimestre 1980. n 14609W. 
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RESUME 

Une étude prospective à été menée du 01Janvier 1999 au 31 Décembre 2003 dans 
la wilaya de Tlemcen chez des enfants âgés de 15 ans et présentant des 
signes d'atteinte glomérulaire. Elle a consistée à déterminer l'incidence des 
néphropathies glomérulaires au niveau de la wilaya et à l'évaluation des paramètres 
épidémiologiques, cliniques, para cliniques, thérapeutiques et évolutifs d'une cohorte 
de 267 enfants suivis pour néphropathie glomérulaire au niveau du service de 
Pédiatrie générale du CHU Tlemcen. 

-La glomérulonéphrite aiguë post-infectieuse (GNAPI) : avec une incidence annuelle 
moyenne de 9.3 cas! 100.000 patients âgés de 15 ans dans toute la wilaya et une 
fréquence d'hospitalisation de 1.17 p.  cent. est l'affection la plus fréquente dans notre 
série , d'évolution généralement favorable mais dont les complications aiguës liées â 
l'HTA (mortalité 1 p  cent) et chroniques (IRC 1 p  cent) doivent nous amener a 
entamer une prophylaxie. de l'agent causal comme pour le RAA. 

-L'incidence annuelle moyenne du syndrome néphrotique idiopathique est de 4.3 
cas /100.000 enfants âgés de 15ans dans notre wilaya. Son pronostic est variable, il 
dépend de la réponse thérapeutique initiale aux corticoïdes ( 68  p  cent cortico 
sensibilité et 16 p  cent de cortico résistance) ainsi que du type histologique, parmi les 
2/3 des malades qui ont été biopsies nous avons retrouvé une L.G.M dans 60 p  cent, 
une HSF dans 23 p  cent, une PMD dans 13 p  cent. Le Cyclophosphamide reste une 
autre alternative thérapeutique dans les néphroses cortico dépendantes à haut seuil 
(16 p  cent) et certaines néphroses cortico résistantes représentes surtout par le 
syndrome néphrotique impur(44 p cent). 

-La néphropathie du purpura rhumatoïde (N.PR) est non négligeable. Son incidence 
annuelle moyenne est de 2 cash 00.000 enfants âgés de 15 ans dans notre wilaya. 
L'atteinte rénale a été retrouvée dans 64.7 p  cent , les résultats histologiques dans 
notre série retrouvent dans 55 p  cent des lésions sévères ( 45  p  cent de lésions 
segmentaires et focales et 10 p  cent de lésions membrano-prolifératives) 

L'évolution a été marquée par une mortalité dans 18 p  cent et la persistance de 
signes urinaires dans 27.2 p  cent. 

-L'incidence annuelle moyenne du DID dans notre région est de 15 cas/100.000 
enfants âgés de 15 ans. La néphropathie diabétique(N.DID) est retrouvée dans notre 
série dans 8.5 p  cent corrélé à une hémoglobine glycosylée (HbA1C) supérieure à 10 
p cent à l'âge des patients inférieurs à 10 ans dans 61 p  cent et à la durée d'évolution 
du diabète relativement courte ( 4 à 6 ans), doivent nous amener à l'optimisation de 
l'équilibre glycémique par le maintien de l'HbAlC < à 7 p  cent, la généralisation du 
dépistage précoce infra clinique( microalbuminurie 1 fois/an) et le contrôle régulier de 
la TA et de la fonction rénale afin d'éviter l'installation de cette complication tant 
redoutée des néphrologues ( première cause d'IRCT de l'adulte) 

Mots-clés: GNAPI-SNI-Lésions glomérulaires minimes- Hyalinose Segmentaire et 
focale-IRCT-Prévention-Dépistage-HbA1 C-Microalbuminurie. 
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