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La Néphropathie a IgA (N.IgA) est la glomérulonéphrite primitive la plus
fréquente dans les pays développés. Elle est définie par la présence de dépobts
d’immunoglobuline A dans les glomérules [1].

La N.IgA atteint ’homme plus que la femme et essentiellement I’enfant et
I’adulte jeune [67]. La N.IgA est actuellement reconnue comme une cause
importante d’insuffisance rénale [2].

Cliniguement, elle recouvre deux présentations cliniques différentes: les
néphropathies a IgA primitives comprenant la maladie de Berger (MB) qui est
exclusivement rénale, le purpura rhumatoide (PR) lorsqu’il existe des signes
cliniques extra-rénaux, et les néphropathies a IgA secondaires (Tableaul) [3].

Le diagnostic de la N.IgA est fait nécessairement sur la ponction biopsie rénale
(PBR) en immunofluorescence, est définie par les criteres immunohistologique.

Les objectifs du présent travail :

@ Définir la présentation initiale : épidémiologique, histologique et

thérapeutique.

@ Evaluer la survie rénale et la protéinurie apres 18 mois d’Evolution.
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Tableau 1: Etiologies des néphropathies a d’IgA. [3,4]

Primitive
Néphropathie a IgA, maladie de Berger
Purpura rhumatoide

Secondaire
Maladies du foie : alcoolique, cirrhose biliaire primitive, cirrhose
cryptogénique, hépatite B, schistosomiase chronique, maladie de

Wilson

Maladies intestinales : maladie coeliaque, maladie de Crohn, maladie
de Whipple

Maladies de peau : dermatite herpétiforme, psoriasis, pemphigoide
bulleuse

Maladies de I’ceil : épisclérite, sclérite, uvéite antérieure

Maladies pulmonaires : sarcoidose, mucoviscidose, bronchiolite

oblitérante, hémosidérose pulmonaire primitive, déficit en al-
antitrypsine

Néoplasies : carcinome pulmonaire, du larynx, du foie, du rein et du
pancréas, mycosis fongoide, myélome multiple, POEMS

Infections: VIH, lepre, HTLV1.

Maladies de systeme : polyarthrite rhumatoide, cryoglobulinémie,
rhumatisme psoriasique, spondylarthrite rhumatoide, syndrome de
Sjogren, maladie de Behcet, syndrome de Reiter, purpura
thrombopénique idiopathique, syndrome de Goodpasture, maladie de
Wegener

Autres (probable coincidence) : diabeéte, vitiligo, b-thalassémie
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I. Anatomie-Histoloqgie

Les reins ont une forme d’haricot, ils sont situés de part et d’autre de la
colonne vertébrale, dans la partie postérieure de I’abdomen.

Sur la partie médiale du rein : Le sinus rénal qui se présente comme une
cavité, contient les vaisseaux et les cavités excrétrices, c'est a dire les calices et le
bassinet [5].

Le parenchyme rénal est divisible en deux parties :

Le cortex rénal, couche la plus fine située sous la capsule rénale et autour de

la médulla dans les colonnes rénales. On y trouve les corpuscules rénaux qui

contiennent les glomérules et les segments initiaux et terminaux des tubes

rénaux [5].

La médulla composée des pyramides rénales (de Malpighi) dont la base est

orientée vers le cortex et le sommet vers un calice. On y trouve les segments

ascendants et descendants des tubes rénaux [5].

Mr. EL YOUSSFI Soufiane 8



Néphropathies a IgA Thése N°: 106/16

corticale

pyramide papille

médullaire i !
calice mineur

sinus

calice majeur

| bassinet

jonction
|~ pyélo-urétérale

T—— uretére

Figure 1 : coupe frontale du rein [6]
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II. Physiopathologie

Les mécanismes physiopathologiques de la néphropathie a IgA restent en

grande partie inconnus.

A. Rappel physiologique

Le systeme immun a IgA joue un réle important dans la défense de

I’organisme contre les antigénes se présentant au contact des muqueuses.
Il existe deux systéemes indépendants de production des IgA :
Le systeme médullaire : qui produit des IgA1 monomériques présents a 85%
dans la circulation.
Le systéeme muqueux: qui produit essentiellement des IgA2 (IgA

sécrétoires). Elles ne sont pas retrouvées dans la circulation.

B. Origine de la production des IgA

L’hypothése d’une augmentation globale de la synthése des IgA, a I’origine de
la formation des complexes immuns a été retenue.

Il s’agit d’'une anomalie touchant le systéme immunitaire a IgA. Le sous-type
principal d’lgA circulant et retrouvé dans le meésangium est I'lgAl d’origines
médullaires, polymériques, anioniques avec exces de chaines.

La prédominance d’IgAl et la relative absence d’IgA2 dans le mésangium
seraient plus en faveur d’une surproduction médullaire [3,7]. Cette production
exagérée d’IgA s’accompagne d’une augmentation des complexes immuns

circulants a IgA [3, 8, 9].
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Cc. Anomalie de la glycosylation des IgA et de réqulation de la clairance

des IgA
A I’état normal, il existe deux formes de glycosylation des protéines :

La N-glycosylation définie par la fixation a I’asparagine,

L’O-glycosylation définie par la fixation a la sérine ou a la thréonine.

Les IgA1l contiennent 18 sites d’O-glycosylation. La glycosylation des IgAl est
faite d’un sucre proximal, le N-acétyl galactosamine auquel une enzyme, la B1, 3
galactosyl transférase apporte un sucre distal, le D-Galactose [7, 10, 11].

Dans la N.IgA, on note une anomalie de la glycosylation des IgA1 par déficit en
B1l, 3 galactosyl transférase [12]. Ces anomalies de glycosylation seraient
responsables d’une diminution de la clairance des IgA et de leur dépdt dans les
capillaires glomérulaires avec augmentation de leur affinité pour la matrice
meésangiale [12, 13].

Cette anomalie de glycosylation des IgA n’est pas retrouvée chez les

patients avec un PR sans atteinte rénale, contrairement a ce que I’on observe chez

les patients avec une néphropathie [14, 15].

D. Anomalie des récepteurs a IgA

Dans la N.IgA, il existe une anomalie de la sialylation du récepteur (CD89)
responsable de 'augmentation de son affinité pour les IgA. Une régulation négative
ainsi est exercée par les IgA et entraine une diminution de I’expression du récepteur
a la surface des cellules monocytaires [16, 17].

Un autre récepteur impligué dans la pathogénie est le récepteur hépatique ou
asialoglycoprotéine récepteur fixant les IgA1l par les résidus terminaux galactose de

la région charniére [18]. Un déficit d’expression du galactose sur les molécules d’IgA
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pourrait rendre compte d’une diminution de leur affinité pour leur récepteur et

d’une diminution de la clairance hépatique des IgA [19, 20]. :

E. Conséquence de la fixation des IgA au récepteur mésangial et lésions

glomérulaires

La destruction glomérulaire observée lors de I’analyse histologique des
biopsies rénales résulte de la prolifération des cellules mésangiales et de
l’laugmentation de la production de matrice aboutissant a [I’obstruction des
capillaires glomérulaires [21, 22]. Les complexes immuns de grande taille et
présentant une charge négative s’accumulent dans le mésangium [23].

Il existe une corrélation entre leur détection et I'intensité de I’hématurie dans
la MB. Dans la néphropathie du PR, ces complexes immuns sont retrouvés au cours
des phases aigues et des épisodes hématuriques [24].

La stimulation des récepteurs de surface des cellules mésangiales par les
complexes immuns contenant les IgA est I’événement initiateur de la N.IgA (figure
2).

Dans l’interstitium, les cellules monocytaires et macrophagiques activées

sécretent du C3 et du C4 [25].
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Figure 2 : Physiopathologie de la néphropathie a IgA. Un des mécanismes proposeés:

le role des anomalies de la glycosylation des IgAl. (RTf: récepteur de la transferrine)

[26].
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F. Facteurs immunogénétiqgues
L’implication de facteurs génétiques a été montrée par I’étude des familles

de patients porteurs de N. IgA [27].

1. Systéme majeur d’histocomptabilité

Une association de la maladie a été décrite avec les antigenes de classe | du
systéeme majeur d’histocomptabilité HLA BW35 [28].
Au japon une relation a été établie avec les antigenes HLA DR4. [29]

2. Complément sérigue

Le déficit de la fraction C4 du complément pourrait affecter la solubilisation
ou la clairance des complexes immuns. Le phénotype C4 nul a une fréquence
significativement augmentée dans les N.IgA, il prédisposerait a I’aggravation de la
fonction rénale. [29, 79]

3. Gene de I’enzyme de conversion de I'angiotensine

Une hyperréactivité de I’angiotensine Il intra rénale tandis que les inhibiteurs
de I’enzyme de conversion de I'angiotensine (IEC) réduisent la protéinurie et
atténuent le déclin de la fonction rénale. Cela suggere un rbéle important joué par le
systéme rénine angiotensine dans la progression de la N. IgA [30].

4. Autres facteurs

D’autres génes sont en cours d’étude tels que le systeme immun a IgA et le

gene de la chaine alpha de récepteur des cellules T [29].
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[1l. Aspects anatomo-patholoqgiqgues et classifications

La biopsie rénale confirme le diagnostic de la N.IgA grace a I'lF [31, 32].

A. Rappel

La biopsie rénale est dans la plupart des cas effectuée par voie percutanée,
apres une légere prémédication et une simple anesthésie locale au moyen d’une
aiguille concue pour ce mode de prélevement [33, 34].

En regle, on fait 2 préléevements, I’un pour I’optique, I’autre pour I'lF et dans
certains cas, un troisieme fragment est prélevé pour la ME. Les fragments ont un
calibre de I'ordre du millimétre et une longueur de l'ordre du centimetre. lls

comportent habituellement une quinzaine de glomérules [33, 34].

B. Etude en microscopie optique (MO) des N.IgA

1. Maladie de Berger

Les Iésions en MO sont extrémement variables au sein de la biopsie et d’un
patient a I’autre [35, 36, 37].

Les glomérules peuvent apparaitre normaux ou étre le siege d’un
élargissement des axes mésangiaux par augmentation des protéines de la matrice
extracellulaire (fibronectine et collagene V). On peut y repérer des dépbts arrondis
« rouges » d’aspect fibrinoide au trichome, en position mésangiale et dans la paroi.
Les formes non ou peu prolifératives correspondent aux formes mésangiopathiques.
L’hypercellularité mésangiale est fréquente, d’intensité inégale d’un lobule

glomérulaire a un autre [3, 26].
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Plus rarement, on observe une glomérulonéphrite diffuse endocapillaire ou

une glomérulonéphrite endocapillaire et extracapillaire avec des croissants

épithéliaux pouvant étre circonférentiels dans plus de 50% des glomérules [3, 26].

Figure 3 : (Iconographes de I'unité d’anatomie pathologique de CHU Hassan Il Fes)
A : Prolifération mésangiale avec épaississement de la matrice

B : prolifération mésangiale avec une fibrose interstitielle

Mr. EL YOUSSFI Soufiane 16
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2. Purpura rhumatoide

La néphropathie du PR présente quelques particularités histologiques.

En MO, les lésions les plus caractéristiques sont une prolifération cellulaire
endocapillaire, avec présence de cellules inflammatoires dans les -capillaires
glomérulaires. Les croissants cellulaires extracapillaires sont aussi assez fréquents,
avec des foyers de nécrose fibrinoide. Les lésions glomérulaires peuvent prendre un

aspect plus fibreux [3, 26, 35].

Figure 4 : prolifération endo et extra capillaire avec cylindre hématique a droite

(Iconographe de I'unité d’aOnatomie pathologique de CHU Hassan Il Fes)

Mr. EL YOUSSFI Soufiane 17
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3. Classifications

En raison de la grande diversité des lésions histologiques au cours de la

N.IgA, de nombreuses classifications ont été proposées et évaluées pour leur

capacité a prédire I’évolution de la néphropathie, le plus souvent, en termes de

survie rénale.

La plus récente et la plus reproductible est la classification d’OXOFORD qui

permet d’évaluer, par un score histo-pronostic (MEST score), le risque évolutif de la

néphropathie a IgA [38] :

U Hypercellularité mésangiale (M)

U Hypercellularité endocapillaire (E)

U Glomérulosclérose segmentaire (S)

U Atrophie tubulaire 7 fibrose interstitielle (T)

Tableau 2: classification histologique de la N.IGA (classification d’Oxford) [38].

Variable Définition Score
Hypercellularité < ou = 4 cellules mésangiale par axe mésangial | MO < 0,5
mésangiale* >ou =5 cellules mésangiale par axe mésangial M1 >0,5

» Hypercellularité par augmentation du nombre

Hypercellularité . o EO : absent

o des cellules dans la lumiére des capillaires ]
endocapillaire ) ) E1l : présent

glomérulaires
) ) Lésion fibreuse d’une partie (et non de

Glomérulosclérose ] SO : absent

) I’ensemble) du flocculus ou présence d’une ]
Segmentaire S1 : présent

synéchie flocculocapsulaire.

Fibrose interstitielle

/ atrophie tubulaire

Pourcentage du cortex concerné par I’atrophie

tubulaire ou la fibrose interstitielle.

TO : 0%-25%
T1 : 26%-50%
T2 :>50%

* : Le score d’hypercellularité mésangiale doit étre évalué sur des coupes tissulaires

colorées a I’acide périodique de Schiff. Si plus de 50 % des glomérules ont plus de 3

cellules dans une tige mésangiale, I’hypercellularité mésangiale est classée M1.

Mr. EL YOUSSFI Soufiane
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C. Etude en immunofluorescence

Elle apporte le diagnostic de certitude en révélant des dépoéts d’IgA diffus
dans le mésangium et s’étendant parfois aux parois capillaires, réalisant ainsi
I’aspect typique «en arbre mort» [35, 36]. Parfois, ils sont segmentaires ne
touchant que quelques axes mésangiaux « en coup d’ongle », ou de distribution

irréguliére. Les IgA peuvent étre associées a d’autres dépbts [31, 32, 35].

Figure 5 : Dép6ts granuleux d’IgA distribués en arbre mort (*400) [91].
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Figure 6: Dépbts granuleux d’IgA de répartition un peu irréguliere

(< 400) [37].
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. Type d’étude

Notre travail consiste en une étude rétrospective incluant les patients
hospitalisés au service de néphrologie du CHU-Hassan Il de Fes, pour une
néphropathie a IgA confirmée par une ponction biopsie rénale, colligés dans le
service d’anatomopathologie durant une période de 6 ans allant de janvier 2009 a

décembre 2014, avec un suivi de 18 mois terminé en mois de mars 2016.

II. Population étudiée

Notre étude inclut les patients chez qui une ponction biopsie rénale a été
réalisée et concluant a une néphropathie a IgA. lls sont sélectionnés a partir du
registre d’anatomopathologie du service de néphrologie. Les PBR ont été examinées
au sein de service d’anatomie pathologique par microscopie optique et par

technique d’immunofluorescence directe, ou seulement par la microscopie optique

en faveur de la N.IgA.

I1l. Méthodes

A. Recueil des informations

Une fiche d’exploitation a été établie pour chaque patient permettant le
recueil des données nécessaires a l'analyse de notre série afin de répondre aux
objectifs de notre étude.

Cette fiche précise un ensemble de données comprenant trois volets : un
volet clinique et biologique, un volet réservé aux données histologiques, un autre

pour la thérapeutique et I’évolution.
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Les données relatives aux différents aspects démographiques, cliniques et
paracliniques ont été recueillies a partir des dossiers médicaux des patients.

Les données relatives aux différents aspects immunohistopathologiques,
quant a elles, ont été recueillies a partir des comptes rendus des biopsies rénales.

Les données relatives aux différents aspects thérapeutiques et évolutifs ont

été obtenues a partir des dossiers médicaux et page HOSIX des patients.

B. Etude statistique

Les données recueillies ont été codées et saisis sur Excel (Microsoft Office

2010).

C. Difficultés et limites de I’étude

Comme toute étude rétrospective, les difficultés rencontrées étaient liées a
I’exploitation des dossiers.

Nous avons constaté le manque de certaines données, en particulier celles
qui concernent les examens paracliniques ainsi que I’évolution de certains patients

au cours du suivi.
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Fiche d'exploitation : Néphropathies a IgA

a IP: Numéro Ordre:
U N° de téléphone :

U Nom et prénom :

U Age:

U Sexe:

U Origine + habitation :

U Circonstance de découverte :

U M.D.HoudeC/S:

U ATCD: - Familiaux : cas Familial oui: O non: O
- Personnels :  Hématurie : oui: O non: O
- Infections récentes : oui: O non: O
-Autre : + Maladies associées: oui: O non: O
* Si oui lesquelles :
+ Amygdalectomie : oui O non: O
U Clinique :
- Etat Général : - Conjonctives :
- Poids : -Taille : -IMC :
- B.U.:
- Hématurie macroscopique : oui: O non: O
- Hématurie microscopique : oui: O non: O

- Surcharge: +O.M.d:o0ui:O non: O +ascite: oui:O non: O
+OAP:o0ui:O non: O +Pleurésie: oui:O0O non:O
+ Epanchement péricardique : oui: O non: O

- Douleur lombaire : oui: O non: O

- Diurese : conservée : O oligurie: O
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- Autres signes Uro-néphrologiques : oui: O non: O
*si oui lesquelles :

-Signes extra-néphrologiques :

Cardiaques: oui: O non: O
Pulmonaires: oui: O non: O
Digestifs : oui: O non: O

Autres signes :

Les signes :

U Biologie:
NFS: Hb: GB : PLQ :
TP :
Fonction rénale :
lonogramme sanguin :
Albuminémie : Protidémie :
Protéinurie de 24h :
Syndrome néphrotique : oui: O non: O

Autres bilan :

Clairance de la créatinine selon Cockcroft:

U Echographie rénale :
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i

o

Ponction biopsie rénale :

Lieu d’étude : Fes O Rabat O

Indication :
MO
]
1]
1]
]
]
1]
1]
]
§
§
§
§

Hypercellularité mésangiale: oui O non O
Forme mésangiographique: oui O non O
Forme segmentaire et focale: oui O non O
Forme proliférative diffuse oui O non O
Participation extracapillaire ouiO nonO
Participation endocapillaire oui O non O
Sclérose glomérulaire : oui O non O

Lésions tubulo-interstitielles et vasculaire

Atrophie tubulaire : oui O non O
Fibrose interstitielle oui O non O
Lésion de MAT oui O non O
Artério sclérose oui O non O

*** Classification :

Oxford :
o IF:
IgA: C3:
1gG: Ciq:
IgM: Kappa:
Lambda: Fg:

Mr. EL YOUSSFI Soufiane

26



Néphropathies a IgA

These N° : 106/16

Présence des signes de mauvais pronostic :

-HTA: oui: O non: O
-Hématurie: oui: O non: O
-Protéinuriede 24h: oui: O non:
-Insuffisance rénale: oui: O non:
-Lésions histologiques : oui: O non

-Autres FDR :

U Traitement :

Traitement spécifique :

§ Mesures symptomatiques: oui O non O

IEC: oui: O

ARA2 oui O

non: O

non O

Traitement immunosuppresseur :

Corticoides: bolus:oui:O non: O

Par voie orale: O non: O

Cyclophosphamide: oui: O non: O
U Evolution :
évolution 1 mois |2 mois |[3mois | 6 mois |1 an 18 mois
Urée
créatinine

Protéinurie de 24H
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RESULTATS
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I. Données générales

A. Incidence

Parmi les 854 PBR réalisées au service de néphrologie CHU HASSAN Il durant la

période de 6 ans de janvier 2009 a décembre 2014, Nous avons inclu dans notre

étude 18 biopsies concluant a une N.IgA

La prévalence de la N.IgA est estimée a 2,1%.

TABLEAU 3 : Pourcentage annuel des cas de la N.IgA

ANNEE NOMBRE DES PBR LES CAS DE LA N.IgA POURCENTAGE
2009 101 2 2%

2010 115 4 3,5%
2011 168 5 3%

2012 132 2 1,5%
2013 178 3 2%

2014 160 2 1,4%
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B. Etiologies des Néphropathie a IgA

Il s’agit de la MB chez 7 patients (39%), d’un PR dans 10 cas (56%) et d’une

N.IgA secondaire chez un seul cas (5%).

m Maladie de berger

m purpura rhumatoide

= N.IgA |l

Figure 7 : Etiologies des néphropathies a IgA
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C. Sexe

Notre série comprend 11 hommes et 7 femmes avec un sexe ratio 1,6.

SEXE RATIO

m Homme

B Femme

Figure 8 : Répartition des cas de la N.IgA en fonction du sexe

La maladie de Berger est trouvée chez 4 de sexe masculin (57%), et 3 de sexe
féminin (43%), avec un sexe ratio de 1,33.

Le purpura rhumatoide (PR) est trouvé chez 6 de sexe masculin (60%), et 4 de
sexe féminin (40%), avec un sexe ratio de 1,5.

Le seul cas de la néphropathie a IgA secondaire a la dermatose bulleuse est

constaté aupres d’'un homme (33 ans).
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D. Age

Dans notre étude, I’age moyen de découverte de la néphropathie a IgA est de
26 ans. Les extrémes d’age se situent entre 5 ans et 68 ans. La moitié des patients
avaient un age moins de 20 ans, alors que ceux ayant un age entre 21 et 40 ans

représentaient un tiers des cas.

10

9 cas

6 cas

3 cas

<ou=20 21-40 >40

Figure 9: Répartition des cas par tranche d’age

Pour la MB, I’age moyen de nos patients au moment du diagnostic est de 26
ans, avec des extrémes d’ages entre 8 et 44 ans au moment du diagnostic. Pour le
PR, I’age moyen est de 23,7 ans, avec des extrémes d’ages entre 5 et 68 ans au

moment du diagnostic.
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[I. Manifestations clinico-biologiques

A. Motif d’hospitalisation a la néphrologie

Il existe quatre principaux motifs d’hospitalisation a la néphrologie,
I’hématurie et la protéinurie non néphrotique sont respectivement les premiers

motifs d’hospitalisation a la néphrologie.

m Hématurie

m Protéinurie

m Sd néphrotique

m Insuffisance rénale

-

Figure 10 : les motifs d’hospitalisation de la N.IgA

Pour la MB, I’'hématurie est le premier motif d’hospitalisation, qui concerne
chez 56% des patients. Il s’agit de la protéinurie non néphrotique chez 22% des cas.
L’insuffisance rénale et le syndrome néphrotique constituent le motif
d’hospitalisation, de maniéere égale, chez 14% des patients (IR : 14%, SN : 14%).

Le premier motif d’hospitalisation a la néphrologie des patients ayant le PR est
la protéinurie chez 44%, suivi de I’hématurie chez 31%, puis I'insuffisance rénale

aigue chez 13% et le syndrome néphrotique également chez 13%.
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Pour le seul cas de néphropathie a IgA secondaire a la dermatose bulleuse,

le motif de son hospitalisation est la présence de la protéinurie non néphrotique

associée a I’hématurie.

B. Manifestations rénales

Une hématurie est présente chez 12 patients, celle-ci est macroscopique chez

3 patients (25%) et microscopiques chez 9 patients (75%).

La protéinurie est positive chez 15 patients (83%) de type non néphrotique

chez 12 cas qui était comprise entre 0,3 et 3g/jour avec un minimum de 0,54 g/jr et

néphrotique (> 3g/jour) chez 3 cas avec un maximum de 6g/jr.

L’Insuffisance rénale existe chez 5 patients.

A leur admission, 07 de nos patients étaient hypertendus > ou = 140/90,

alors que les autres patients (11) ont une tension artérielle normale <140/90.

La diurése est conservée chez tous les patients.

Tableau 4: Profil des manifestations rénales a I’ladmission chez les cas de la N.IgA

Atteinte rénale Nombre %
Hématurie 12 67%
Protéinurie <3g 12 67%
Sd néphrotique 3 17%
Insuffisance rénale 5 39%
HTA 7 39%
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Tableau 5: Profil des manifestations rénales a I’admission chez les cas de la MB

Atteinte rénale Nombre %
Hématurie 5 71%
Protéinurie <3g 4 57%
Sd néphrotique 1 14%
Insuffisance rénale 2 29%
HTA 2 29%

Tableau 6: Profil des manifestations rénales a I’admission chez les cas de PR

Atteinte rénale Nombre %
Hématurie 6 60%
Protéinurie <3g 7 70%
Sd néphrotique 2 20%
Insuffisance rénale 3 30%
HTA 5 50%

C. Antécédents

L’antécédent d’infection des voies aériennes supérieures est trouvé chez 06
patients (33%) : quatre patients ont la MB (57%) et deux patients ont le PR (20%).
Nous avons enregistré un seul cas présentant des antécédents de I’hypothyroidie
associée a une anémie.

Les autres patients n’ont aucun antécédent personnel.

Un seul cas qui présente un antécédent familial de syndrome néphrotique

chez le cousin.
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D. Manifestations extra-rénales

Pour les cas de la MB, la rectorragie et I’'cedéme des membres inférieurs (OMI)
sont trouvés chez un seul cas, alors que les autres patients n’ont aucune
manifestation extra rénale.

Pour les cas de PR, tous les patients ont des taches purpuriques, suivi des

arthralgies chez 08 cas, douleur abdominale chez 03 cas.

Tableau 7: Profil des manifestations extra rénales a I’admission chez les cas du PR

Manifestations extra rénales %
Taches purpuriques 100%
Arthralgies 80%
Douleur abdominale 30%
Rectorragie 20%
OMI 10%

E. Echographie rénale

L’échographie rénale est faite chez tous les patients.
Elle est normale chez 15 patients, avec un seul cas de dilatation Urétéro-

pyélo-calicielle bilatérale, et deux patients ayant une taille réduite des deux reins.
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[1l. Ponction biopsie rénale (PBR)

A. Indications de la PBR

La principale indication de biopsie était I’existence concomitante d’une

protéinurie et d’une hématurie (39%).

Tableau 8: Indication de la PBR par ordre de fréquence

Indication Nombre %
PU+HU 7 38,9%
PU 4 22,2%
PU+HU+IR 3 16,7%
HU+IR 2 11,1%
PU+IR 1 5,6%
IR 1 5,6%

B. Microscopie optique

Le nombre moyen de glomérules retrouvé est de I’ordre de 10 glomérules.

Sur les 18 biopsies réalisées, 14 biopsies présentaient des glomérules
toujours perméables.

Les lésions glomérulaires sont dominées par les lésions aigués telles que
I’hypercellularité mésangiale chez 05 patients (28%) et une prolifération mésangiale
chez 06 patients (33%), une prolifération extra-capillaire est retrouvée dans 04 cas
(22%) et une prolifération endocapillaire dans 03 cas (17%) et aucun cas
d’épaississement des anses capillaires.

Les lésions chroniques sont moins fréquentes et représentées par la présence

de pains a cacheter dans 02 cas (11%), de la glomérulosclérose chez 02 cas aussi
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(11%), de croissants fibro-cellulaires chez 03 patients (17%), de croissants fibreux
chez un seul cas (5,6%) et aucun cas de fibrose circonférentielle.

L’interstitium est normal chez 07 patients (33,3%), une atteinte interstitielle
est caractérisée par la présence d’infiltrat inflammatoire, une fibrose interstitielle
inflammatoire chez respectivement, 10 patients (55,5%), 05 patients (28%).

Les tubes sont normaux chez 12 patients (66,7%), sont atrophiques et
nécrosiques chez 6 cas (33,3%).

Les artérioles sont normales chez 17 patients (94%), atteintes chez un seul cas
(6%) par une fibrose sous-intimale, aucun cas de vascularite trouvé. Alors que les
arteres sont non vues chez 6 patients (33,3%) et sont normales chez 10 soit (55,5%),

une endartérite fibreuse est observée dans 02 cas (11,1%).

C. Classification d’OXFORD

Tableau 9: Fréquence des Iésions histologiques selon classification d’Oxford.

Variable Score PBR Pourcentage
Hypercellularité MO < 0,5 13 72%
mésangiale M1 =>0,5 5 28%
Hypercellularité EO : absent 15 83%
endocapillaire E1l : présent 3 17%
Glomérulosclérose | SO : absent 16 89%
Segmentaire S1 : présent 2 11%
Fibrose TO : 0%-25% 15 83%
interstitielle / T1: 26%-50% 2 11%
atrophie tubulaire T2 : > 50% 1 6%
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D. Immunofluorescence

L’immunofluorescence directe (IFD) faite chez 17 de nos patients, alors qu’un

patient n’a pas bénéficié de I'lIFD.

Tableau 10: Pourcentage des dép6ts retrouvés a I’'lFD

DEPOTS Nombre %
IgA 17 100%
IgM 4 24%
1gG 0] 0%
C3 10 58%
Clq 0] 0%
Kappa 3 18%
Lambda 2 12%
Fibrinogéne 2 12%
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IV. Traitement

Dans notre étude, la prise en charge thérapeutique était variable en fonction

de:

(@)

La présence ou non de I’'HTA.

(@)

La présence ou non d’une hématurie.

o La fonction rénale correcte ou perturbée.

o

La protéinurie.

A. Traitement symptomatique

Le blocage du systéme rénine angiotensine a été indiqué chez tous nos
patients.

L’antibiothérapie a été indiquée chez 04 patients.

Tableau 11: Pourcentage d’utilisation du traitement symptomatique

Traitement Nombre Pourcentage
Inhibiteur de I’enzyme de conversion (IEC) 7 39%
Antagoniste des récepteurs de lI'angiotensine Il (ARA 2) 7 39%
Association ARA2 + |[EC 4 22%
Antibiothérapie 4 22%

B. Traitement immunosupresseur

Plus de la moitié de nos patients (11) ont été traités par la corticothérapie
seule.
Le traitement par la combinaison entre la corticothérapie et Ile

Cyclophosphamide a été indiqué chez 02 patients.
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Tableau 12: Pourcentage d’utilisation du traitement immunosupresseur.

Traitement Nombre Pourcentage
Corticothérapie seul 11 61%
Cyclophosphamide seul 2 11%
Association corticoides+ Cyclophosphamide 2 11%

V. Evolution:

Une rémission compléte de la protéinurie est notée chez 11 patients (61%).
Une protéinurie minime (<1g/j) est notée dans 02 cas (11%), modérée (entre 1-3g/j)
dans 02 cas (11%). Par ailleurs, la protéinurie est néphrotique chez 03 patients
(17%).

L’insuffisance rénale est restée modérée (créatininémie entre 15 et 30 mg/l)
chez 02 patients (11,1%).

Un patient (5,6%) admis avec une fonction rénale correcte et signes
histologiques de glomérulonéphrite chronique, aprés un suivi de 18 mois, il a une
fonction rénale altérée (insuffisance rénale sévere).

Deux patients (11,1%) sont admis avec IR sévere chez un et signes
histologiques de glomérulonéphrite chronique chez I’autre (nécrose tubulaire dans
40% des tubes) nécessitant le recours d’emblé a I’hémodialyse chronique.

Un seul patient (5,6%), admis avec une fonction rénale altérée, a récupéré sa
fonction apreés traitement.

Alors que les autres 12 patients (67%) ont une fonction rénale normale
pendant le suivi.

Ainsi, I’évolution est favorable chez 15 patients (83%) et défavorable chez

03 patients (17% des cas).
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Tableau 13: Evolution de la protéinurie et de la fonction rénale de nos patients aprés

18 mois selon le traitement

Signes néphrologiques | Microscopie Optique Immunofluorescence
Patients Age MDH PU HU IR HT | M E S T IgA | lg lg C3 | ClL | kapp | lamb | Fib
(année) (9/) A of1(0|1]0]|1]|0 M G q a da
1(2009) | 8 HU + IR X X X | X X X
Micro.
2(2010) | 30 HU X X X X X X
Micro.
3(2010) | 29 SN X X | X X X X | x X
(4.6)
4(2011) | 11 PU X X X X X X
) (28)
=4 5(2011) | 44 HU X X X | x X | X X X X | x X
o (1,6) | Macro
S 6(2012) | 28 HU+PU | X X X X X X X X X
] (1,3) | Micro
= 7(2012) | 34 HU X X X | x X X X X X X
2 (0,8) | Macro
8(2009) | 15 HU+SN | X X X [ x |x X X NF [ NF | NF [ NF [ NF | NF NF NF
(4,4) | Macro
9(2010) | 60 HU+ X X X | x X X X X | x X
PU (2,2) | Micro
10 (2010) | 15 HU+PU | X X X | X X X X X X X
(1,3) | Micro
11(2011) | 68 SN+IR | X X X [ x [X X X | x X
(6) Micro
12(2011) | 5 IR X X X | X X X X X
13(2013) | 17 PU X X X | x X X X X
(2.5)
° 14 (2013) | 29 PU X X X | X X X X
2 (28)
3 15(2013) | 6 HU+PU | X X X | X X X X X
§ ©05) | Micro
= 16 (2014) | 13 HU+PU | X X X X | x X X
‘g_ (2) Micro
5 17 (2014) | 9 PU X X X X X X | x X
- 0.8
18 (2011) | 33 HU+PU | X X X X X X X X
<_c':n (2,6) | Micro.
Z =
S . sexe
HU : hématurie (Micro. : microscopique ; Macro. : Macroscopique)
PU : protéinurie
SN : syndrome néphrotique
IR : insuffisance rénale
NF : non faite
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Traitement Evolution (aprés 18 mois)
Patients IEC ARA CS | IS Protéinurie (g/24H) Fonction Rénale
(année) 2 Négative | Minime Modérée | Néphrotique Normale Altérée Dialyse
1(2009) | X X X X
2(2010) | X X X X
_ 3(2010) X X X
g (08)
g 4(2011) | X X X X
) 5 (2011) X X X X
2 6 (2012) X X X X
E 08)
= 7(2012) | X X X X X
8(2009) | X X X X
3.3)
9(2010) | X X X X
10 (2010) | X X X X
11 (2011) X X X X
. (23)
2 12 (2011) X X | X X X
b 13(2013) | X X | X X X
§ (09
g 14 (2013) | X X X X X
5 15 (2013) X X X X
S [16(2014) | X X X X
o 17 (2014) | X X X X
< 18 (2011) X X X X
> (126)
2 =

IEC : inhibiteur de I’enzyme de conversion

ARAZ2 : Antagoniste des récepteurs de I'angiotensine Il
CS : corticostéroide

IS : Immunosupresseur

Protéinurie négative : < 0,3g/jr

Protéinurie minime : entre 0,3g/jr et 1g/jr

Protéinurie modérée : entre 1g/jr et 3g/jr

Protéinurie néphrotique : >3g/jr
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D’aprés I’analyse histologique des biopsies rénales réalisées dans notre
service entre 2009 et 2014, la prévalence de la N.IgA est estimée a 2,1%. Il s’agit
d’une MB dans 0,8% des cas, d’un PR dans 1,2% des cas et d’une N.IgA secondaire
dans 0,1% des cas.

La prévalence de la N.IgA, dans une étude tunisienne de Bourkhis faite en
2013, est a 7%, 6,2% pour la N.IgA primitive et 0,8% pour la secondaire [39].

En USA la fréquence de la N.IgA est a 10% [77], a 7,2% en Chine [41] et a 12,5%
en Pakistan [78]. En Europe, cette fréquence est de 10,7% pour la MB et 0,1% pour le
PR. En Amérique du Nord elle est entre 3,5 et 5% pour la MB. Au Japon, elle est de

29,2% pour la MB [3].

I. Epidémiologie

L’age moyen de nos patients ayant la MB est de 26 ans. Le diagnostic de la MB
se fait le plus souvent au cours de la deuxiéme et de la troisieme décade de la vie
[42] voire méme la quatrieme décade pour une série Saoudienne [43]. Par contre, au
japon [3] le diagnostic est posé a un age plus jeune (15 ans en moyenne) puisque le
dépistage de I’hématurie microscopique se fait dés le jeune age en milieu scolaire.

Par contre, la néphropathie du PR peut survenir a tout age avec une fréquence
plus élevé durant I’enfance entre 3 et 15 ans [43], dans notre étude I’age moyen de
nos patients est de 24ans.

Dans notre série, on note une prédominance du sexe masculin dans la MB
avec un sexe ratio de 1,33, les chiffres de la littérature varient entre 1,5 et 4,2 [9,
27, 45].

De méme pour la néphropathie du PR, de nombreuses études ont montré la

prédominance masculine [46], dans notre étude le sexe ratio est de 1,5.
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Tableau 14: L’age moyen et le sexe ratio da la N.IgA selon les différentes études

. Moyenne

Etude Pays /ville | €as des N.IgA | Sexe ratio d'age (an)
Nejjar (2015) [47] Tunis 41 1,6 33
Bourkhis (2013) [39] Sousse 38 2,1 38
Guedri (2011) [48] Sousse 20 2,3 37
Institut de Nizam (2013) [50] Inde 116 2,7 29
CHU Roi Faysal (2010) [43] Djedda 42 2,8 -
Berkichi (2011) [49] Rabat 60 2,1 33
Notre étude Fes 18 1,6 26

Tableau 15: L’age moyen et le sexe ratio da la MB selon les différentes études

Pays /ville . Moyenne
Etude Cas de la MB | Sexe ratio N
d’age (an)
Kessler (1994) [51] France - 4,3 -
Figueres (2014) [92] | France (Nantes) 29 3,1 -
Berkichi (2010) [49] Rabat 50 1,94 32
Notre étude Fes 7 1,3 26
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Tableau 16: L’age moyen et le sexe ratio du PR selon les différentes études

Etude Pays /ville Cas du PR | Sexe ratio I\{If)yenne

d’age (an)
Shandong université (2013) [52] Chine 120 1.9 _
Lasseur (1996) [53] Bordeaux 40 1,1 -
Figueres (2014) [92] Nantes 33 1,4 -
Klii (2015) [54] Monastir 22 1,44 42
Berkichi (2010) [49] Rabat 4 - 31
Notre étude Fés 10 1,5 24

I[I. Signes clinico-biologiques

A. Hématurie

Dans notre série, I’hématurie est présente chez 67% de nos patients,
macroscopique dans 25% des cas et microscopiques 75% des cas. Ces données sont
proches d’une étude récemment réalisée en Tunisie par Nejjar [48].

Dans les cas de la MB, une hématurie est objectivée chez 71% de nos patients,
macroscopique chez 40% et microscopique dans 60% des cas. Selon une revue de la
littérature, chez I’adulte, une hématurie microscopique va exister pendant plusieurs
années, persister ou apparaitre de facon intermittente et n’est révélée qu’a
I’apparition d’une hématurie macroscopique qui reste aussi le signe d’appel le plus
fréequent chez Il’adulte [11]. Chez I’enfant, I’hématurie macroscopique reste le
premier signe révélateur de la MB dans toutes les études sauf dans les séries

japonaises du fait du dépistage systématique chez tous les enfants de plus de 6 ans

[55].
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Dans les cas de PR, I’lhématurie est trouvée chez 60% des cas de nos patients,

macroscopique chez 17% et microscopique chez 83% des cas, semblable en cela a la

plupart des études [49, 53, 55]. Par contre, elle ne concerne que 4% des patients

adultes dans la série de Coppo et 14% des enfants [56], alors qu’elle est a 18% dans

la série pédiatrique de Saulsbury [57].

Tableau 17: Pourcentage de I’hématurie de la N.IgA selon les différentes études

Nombre des

Etude Pays/Ville Hématurie | Macro | Micro

cas de la N.IgA
Institut Nizam (2013) [50] Inde 116 43% 8% 92%
Nejjar (2016) [47] Tunis 41 100% 41% 59%
Guedri (2011) [48] Sousse 20 70% 20% 80%
Berkichi (2010) [49] Rabat 60 90% 22% 78%
Notre étude Fes 18 67% 20% 80%

Tableau 18: Pourcentage de I’hématurie de la MB selon les différentes études

Nombre des
Etude Pays/Ville Hématurie | Macro | Micro
cas de la MB
Chabchoub (2010) [55] sfax 3 100% 67% 33%
Berkichi (2010) [49] Rabat 50 90% 20% 80%
Notre étude Fes o7 71% 40% 60%
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Tableau 19: Pourcentage de I’hématurie du PR selon les différentes études

Nombre des
Etude Pays/Ville Hématurie | Macro | Micro
cas du PR
Chabchoub (2010) [55] Sfax 4 50% 25% 75%
Lasseur (1996) [53] Bordeaux 40 80% 28% 72%
Berkichi (2010) [49] Rabat 4 50% 0% 100%
Notre étude Fes 10 60% 17% 83%

B. Protéinurie

Dans notre série, la protéinurie est trouvée chez 83% de nos patients, non
néphrotique chez 80%, et néphrotique chez 20%. Dans une étude publiée en 2007
par un groupe américain, parmi 542 patients atteints de la N.IgA, 82% ont la
protéinurie, 78% non néphrotique contre 22% néphrotique [58,59].

Dans une série marocaine de Berkichi (2010) et une autre tunisienne de Nejjar
(2015), la protéinurie est respectivement présente chez 88% et 86%. Or, dans ces
séries, on note une prédominance de la protéinurie néphrotique et ce
respectivement chez 78% et 65% des patients. La protéinurie non néphrotique, quant
a elle, est présente dans I’ordre seulement chez 22% et 35% [49, 47].

Pour les cas de la MB, la protéinurie est trouvée chez 71% des patients, non
néphrotique chez 80%, néphrotique chez 20% des patients, semblable a une étude
francaise de Kessler, dans laquelle la protéinurie est trouvée chez 60% des patients,
non néphrotique dans 86% [51], alors que néphrotique dans seulement 14%. Par
contre, dans la série de Berkichi, la protéinurie néphrotique est trouvée chez 50%

des patients [49].
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Pour les cas de PR, la protéinurie est trouvée chez 90% de nos patients, non

néphrotique chez 78% et néphrotique chez 22%. Ces chiffres correspondent a une

étude francaise de Lasseur, qui a trouvé la protéinurie chez 80% des patients, non

néphrotique chez 87,5%, néphrotique chez 12,5% des patients [53]. D’aprés une

revue de littérature réalisée par P. Rieu, la fréquence de syndrome néphrotique varie

de 1,2 et 11% [60].

Tableau 20: Pourcentage de la protéinurie des N.IgA selon les différentes études

) Nombre des cas o
Etude Lieu Protéinurie | P.N.N* | P.N**
des N.IgA
Reich (1993) [58] USA 542 82% 78% 22%
Berkichi (2010) [49] Rabat 60 88% 22% 78%
Nejjar (2015) [47] Tunis 41 86% 35% 65%
Notre étude Fes 18 83% 80% 20%

* : protéinurie non néphrotique

** . protéinurie néphrotique

Tableau 21: Pourcentage de la protéinurie dans la MB selon les différentes études

) Nombre des cas o
Etude Lieu Protéinurie | P.N.N* | P.N**
de la MB
Berkichi (2010) [49] Rabat 50 88% 11% 89%
Chabchoub (2010) [55] Sfax 3 100% 100% 0%

Figueres (2014) [92] Nantes 29 44% 85% 15%
Kessler (1994) [51] France - 50% 86% 14%
Notre étude Fes 7 71% 80% 20%

* . protéinurie non néphrotique

** . protéinurie néphrotique
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Tableau 22: Pourcentage de la protéinurie dans le PR selon les différentes études

Nombre des
Etude Lieu Protéinurie | P.N.N* P.N**
cas du PR
Berkichi (2010) [49] Rabat 4 75% 75% 25%
Figueres (2014) [92] Nantes 33 100% 33% 67%
Lasseur (1996) [53] Bordeaux 40 80% 87,5% 12,5%
Notre étude Fes 10 90% 78% 22%

* . protéinurie non néphrotique

** . protéinurie néphrotique

C. Insuffisance rénale

A I'admission, dans notre série, 28% des patients avec N.IgA ont une IR
d’allure aigue, semblable a une série tunisienne de Guedri dans laquelle
Iinsuffisance rénale est trouvée chez 25% [48]. Par contre, dans une série tunisienne
et une autre marocaine, I'IR est trouvée respectivement chez 51% et 53% [47, 49].

Pour les cas de la MB, I'IR est trouvée chez 29% des cas, dans les autres séries
on trouve un pourcentage élevé de I’'IR par rapport a notre série, 39% dans une série
tunisienne de Bourkhis et plus de 50% dans une marocaine de Berkichi [39, 47].

Pour le PR, I'IR dans notre série est trouvée chez 30% des cas. Ce chiffre est

proche a une étude tunisienne ou elle est a 27% [54].
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Tableau 23: Pourcentage de I’'IR dans les N.IgA selon les différentes études

Nombre des cas
Etude Lieu IR
de la N.IgA
Berkichi (2010) [49]] Rabat 60 53%
Guedri (2011) [48] Sousse 20 25%
Nejjar (2015) [47] Tunis 41 51%
Notre étude Fes 18 28%

Tableau 24: Pourcentage de I’'IR dans la MB selon les différentes études

Nombre des cas
Etude Lieu IR
de la MB
Bourkhis (2013) [39] Sousse 37 39%
Berkichi (2010) [49] Rabat 50 52%
Figueres (2014) [92] Nantes 29 34%
Notre étude Fes 7 29%

Tableau 25: Pourcentage de I'IR dans le PR selon les différentes études

Nombre des cas
Etude Lieu IR
du PR
Berkichi (2010) [49] Rabat 4 75%
Klii (2015) [54] Monastir 22 27%
Figueres (2014) [92] Nantes 33 27%
Notre étude Fes 10 30%
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D. Hypertension artérielle

L’HTA avec les N.IgA est présente chez 39% des cas de notre série, dans les
autres études I’'HTA est présente chez 50% dans la série de Nejjar [47] et 55% dans la
série de Berkichi [49].

Pour les cas de la MB, I'HTA est présente chez 29% des patients de notre
série. Dans ce sens, les chiffres sont proches des résultats obtenus par I’étude
tunisienne de Bourkhis ou I’'HTA est présente chez 35% des patients [39] et aussi a
une étude francaise dans laquelle 'HTA est présente chez 34% des cas [51]. Par
contre, dans la série de Berkichi, ’'HTA est présente chez plus de la moitié des
patients [49].

Pour les cas de PR, I’'HTA est trouvée chez la moitié de nos patients, alors
que dans deux études francaises, I’'HTA est trouvée chez 34% des patients dans la

série de Lasseur [53] et chez 24% des patients dans la série Figueres [92].

[1l. Histologie rénale

A. Microscopie optique

28% des patients de notre série ont I’hypercellularité mésangiale (M1),
semblable a I’étude d’Elkaroui en 2014 [40], et Alamartine en 2015 [65], par contre
dans deux études chinoises, I’hypercellularité mésangiale est présente chez 43% et
chez 45% des patients qui ont la N.IgA [64, 63].

L’hypercellularité endocapillaire, elle est présente chez 17% de nos patients
(E1). Exception faite de la série de Julien ou elle atteint 47%, les autres études sont
proches de nos résultats (Tableau 26) [61].

La glomérulosclérose (S1) est présente seulement chez 11% de nos patients.

Dans les autres études, cette fréquence varie entre 53% et 83%.
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La fibrose interstitielle/ atrophie tubulaire modérée (T1), elle est présent
dans notre série chez 11%. Le pourcentage est cohérent avec celui des autres
études. S’agissant de la présentation sévere (T2), elle est présente chez 6% dans

notre série, comme dans les autres études (Tableau 26).

Tableau 26: Fréquence des lésions histologiques selon les différentes études.

Fibrose
Hypercellularité | Hypercellularité | Glomérulosclérose erstitiolle /
interstitielle
mésangiale endocapillaire Segmentaire _ _
Etude M) © s) atrophie tubulaire
M E S
(T)

MO M1 EO El SO S1 TO | T1 | T2

Zheng (N=1026)
Nanjing (2012) [64]

S7% 43% 89% 11% 17% 83% | 73% | 24% | 3%

Le (N=218)
Shanghai (2012) [63]

55% 45% 77% 23% 38% 62% | 86% | 13% | 1%

Alamartine (N=183)
Saint-Etienne (2011) 79% | 21% | 86% 14% 46% 54% | 70% | 20% | 10%
[65]

Julien (N=50)

: T1+T2=
Saint-Etienne (2015) 80% 20% | 53% | 47% 41% 59% | 74% -~
0
[61]
Glowacki (N=62) T1+T2=
) 61% | 39% | 86% 14% 38% 62% | 54%
Lille (2013) [62] 46%

Elkaroui (N=322)
Saint-Etienne (2014) 76% 24% 79% 21% 39% 61% | 61% | 23% | 16%
[40]

Notre étude (N=18)
72% | 28% | 83% 17% 89% 11% | 83% | 11% | 6%

Fes
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B. Immunofluorescence directe

Les dépobts IgA sont présents dans toutes les immunofluorescences directes

faites dans notre série suivis du complément C3 qui se trouve dans plus de la moitié

des cas. Ces résultats concordent avec ceux obtenus par une étude tunisienne faite

en 2011 [48] et une étude pakistanienne [78] (tableau 18).

Tableau 27: Fréguence des dépobts histologiques selon les différentes études

Guedri (N=20)

Khawajah (N=40)

Muzaffar (N=10)

Notre étude

Dépbts Sousse (2011) | Djeddah (2010) Karachi (2003) (N=17)
[48] [43] [78] Fes

IgA 100% 100% 100% 100%
IgM 30% 47,5% 20% 24%
[o]€; 25% 25% 10% 0%
C3 55% 72% 60% 58%
Clq 0% 5% 0% 0%
Kappa - - 0% 18%
Lambda - - 0% 12%
Fibrinogéne - - 20% 12%
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IV. Traitement et évolution

La place des IEC et/ou des ARA 2 reste indiscutable dans la prévention de la
progression de la maladie rénale dans les N.IgA. Par contre, la place des
corticostéroides associées ou non a des IS n’est pas parfaitement établie [66].

Dans notre série, le traitement par IEC et/ou ARA 2 est indiqué chez tous nos
patients, alors que le traitement par les corticostéroides et/ou les IS est présent
chez 83% de nos patients.

Les IEC et les ARA 2 sont utilisés dans deux buts principaux : diminuer la
pression artérielle d’une part et réduire la protéinurie d’autre part.

Les études concernant I'impact des IEC et/ou ARA2 sur le ralentissement de la
dégradation de la fonction rénale lors des néphropathies a IgA ont prouvé leur effet
antiprotéinuriqgue [68, 69]. La survie rénale chez les patients recevant les IEC et/ou
ARAZ2 est meilleure par rapport a ceux qui recevaient un traitement antihypertenseur
autre [70, 71, 72]. L’étude de Cooperate [73] a montré que le risque de doubler la
créatinine plasmatique ou d’atteindre le stade d’IRC terminale était plus faible en cas
d’association IEC+ARA 2 qu’en cas de prise d’IEC ou d’ARAZ2 seul.

La place de la corticothérapie dans le traitement de la N.IgA est restée
longtemps controversée. Dans I’étude de Pozzi et all [74, 75, 90], les auteurs
confirment le bénéfice des corticostéroides sur la survie rénale. Mais dans une autre
étude, Katafuchi a rapporté l'inefficacité des corticoides, mais ceux-ci étaient
utilisés a la faible dose de 20mg/jr, suggérant indirectement que de fortes doses
sont indispensables [66, 76]. Le bénéfice de I’association corticoides et IS évalué
dans I’étude de Ballardie et Col, semble étre efficace [80].

Frisch G. a comparé le mycophénolate mofétil (MMF) au placebo dans le

traitement de la MB n’a apporté aucun bénéfice du MMF dans cette maladie [81].
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Tangs [82], dans le but d’évaluer I’action du MMF sur la protéinurie dans la
MB, n’a également pas montré de bénéfice de ce traitement par rapport au placebo.

La N.IgA ne constitue pas une contre-indication a la transplantation rénale.

Une récidive histologique peut se voir et ceci dans 10 a 40% des cas de MB. Le
risque de perte de greffon rénale a 5 ans reste inférieur a 10% selon Briganti [83].
Elle représente la 3¢me glomérulopathie responsable de la perte de greffon [84].

Pour le PR, la néphropathie peut récidiver sur le transplant rénal, d’autant plus
que la transplantation est intra familiale, la récidive est restreinte au rein sans signes
extrarénaux [85]. Le risque de récidive est estimé autour de 40% et de perte de

greffon en rapport avec la récidive a 11% a 5 ans [86, 87].
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Nephropathie a IgA objectivée par biopsie renale

Fonction rénale normale Altération franche
Protéinurie < 1 g/24 h de la fonction rénale
I Surveillance Prise en charge IRC
\ 4
Hématurie Fonction rénale normale
macroscopique Proteinurie > 1 g/24 h
répétée l
l ACE et/ou ARAII objectifs :
Amygdalectomie? PA < 125/75 mmHg
et protéinurie <1 g/24 h

|

Persistance protéinurie >1 g/24 h
[

l l

Fonction rénale ——r o
normale ou onction rénale

modérément altérée altéree
Corticostéroides ? Huiles de poisson ?

Figure 11: Arbre décisionnel. Prise en charge thérapeutique de la néphropathie

primitive a IgA [88, 89].
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CONCLUSION
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La néphropathie a IgA est la plus fréquente des néphropathies glomérulaires
dans les pays développés. Les nombreux travaux consacrés a cette maladie rénale
complexe n’ont pas encore permis de bien cerner sa pathogénie, de comprendre la
grande variété de ses manifestations cliniqgues et de ses aspects histologiques et
d’analyser les diverses évolutions de cette maladie rénale.

Si la maladie de Berger et le purpura rhumatoide ont les mémes
caractéristiques physiopathologiques, des interrogations demeurent sur le fait que
dans un cas l'atteinte se limite au rein alors que dans l'autre cas la maladie est
générale. Les recherches génétiques en cours pourront peut-étre permettre a
I’avenir d’élucider ce mystere.

La principale indication de biopsie rénale est la présence d’une protéinurie
associée ou non a une hématurie (78%).

L’évolution vers I'IRCT est marquée chez 11% des patients apres 18 mois.

Dans la plupart des cas de néphropathie a IgA, le diagnostic est le fruit d'une

réflexion menée de concert par I’'anatomopathologiste et le néphrologue.
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RESUME

La néphropathie a IgA est la glomérulonéphrite primitive la plus fréquente
dans les pays développés. Elle est caractérisée par la présence a la biopsie rénale de
dépbts mésangiaux d’immunoglobulines de type IgA.

L’objectif du travail est d’établir le profil épidémiologique, clinico-biologique
et histologique dans un premier temps, puis évaluer la survie rénale et la protéinurie
apres 18 mois d’évolution.

Nous avons réalisé une étude rétrospective comprenant les cas de la
néphropathie a IgA, colligés dans le service de néphrologie-transplantation et
hémodialyse, en collaboration avec [l'unité d’anatomopathologie du centre
hospitalier universitaire Hassan Il de Fes de janvier 2009 a décembre 2014.

Dix-huit patients ont une néphropathie a IgA, avec prédominance masculine
(SR=1,6). L’age moyen de nos patients au moment du diagnostic est de 26 ans. |l
s’agit d’'une maladie de Berger chez 7 patients (39%), d’un purpura rhumatoide dans
10 cas (56%) et d’une néphropathie a IgA secondaire d’une dermatose bulleuse dans
un cas (5%).

L’hématurie et la protéinurie non néphrotique, les principaux motifs
d’hospitalisation, sont trouvées de maniére égale chez 67% des patients, une
hypertension artérielle est présente chez 39% des patients, le syndrome néphrotique
est retrouvé dans 17% des cas. 72% ont une fonction rénale normale, contre 28%
présentant une insuffisance rénale.

La ponction biopsie rénale (PBR) a été réalisée chez tous les patients. La
principale indication de la PBR est la présence d’une protéinurie associée a une
hématurie ou une protéinurie seule dans 61% des cas. Les lésions observées a la

microscopie optique sont selon la classification d’Oxford:
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M1 (28%), E1 (17%), S1 (11%), T1; T2 (11% ; 6%). L’'immunofluorescence faite
chez 17 patients : IgA (100%), IgM (24%), C3 (58%), kappa (18%), lambda (12%) et
fibrinogéne (12%). Les IgG et C1qg ne sont pas retrouvées chez nos patients.

Sur le plan thérapeutique, tous les patients ont été mis sous IEC et/ou ARA2,
dont 83% associés a une corticothérapie et/ou immunosuppresseurs.

La rémission compléte de la protéinurie est notée chez 61% des patients et
la survie rénale est favorable chez 83% des patients apres 18 mois de suivi.

La prise en charge de la néphropathie a IgA se base sur le diagnostic

précoce d’ou I’'intérét du dépistage.
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SUMMARY

IgA nephropathy is the most common primary glomerulonephritis in the
world. It is characterized by the presence in the renal biopsy of mesangial deposits
of IgA immunoglobulins.

The objective of our work is to establish the epidemiological, clinico-
biological and histological at first, and then assess the renal survival and proteinuria
after 18 months of evolution.

We conducted a retrospective study including cases of IgA nephropathy,
collected at the nephrology transplant and hemodialysis service in collaboration with
pathological anatomy service of the University Hospital of Fez Hassan Il from January
2009 to December 2014.

Eighteen patients have IgA nephropathy with male predominance (SR = 1.6).
The mean patient age at diagnosis is 26 years. This is Berger’s disease in 7 cases
(39%), the rheumatoid purpura in 10 cases (56%) and a secondary IgA nephropathy
in 1 case (5%).

Hematuria and non-nephrotic proteinuria are the leading reasons for
hospitalization in 67 % of cases, hypertension was present in 39% of patients,
nephrotic syndrome is found in 17% of cases, 72 % had normal renal function,
against 28% renal failure.

Renal biopsy was performed in all cases. The main indication of the renal
biopsy is the presence of proteinuria associated with hematuria and proteinuria only
in 61 % of cases. The lesions observed in optical microscopy according to the
classification Oxford were: M1 (28%), E1 (17%), S1 (11%), T1; T2 (11%; 6%). The direct
immunofluorescence made in 17 patients: IgA (100%), IgM (18%), C3 (58%), kappa
(18%), lambda (12%), and fibrinogen (12%). IgG and Clq are not found in our

patients.
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Therapeutically, all patients are put under ACE inhibitors and/or ARAZ2,
including 83% associated with the corticosteroid and/or immunosuppressants.

The complete remission of proteinuria is observed in 61% of patients and the
renal survival is favorable in 83% of patients after 18 months of follow- up.

The management of IgA nephropathy is based on early diagnosis of where the

importance of screening.
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ARA2
CHU
CPH
CS
DB
FDR
HLA
HTA
HU

IEC

IRCT
Macro
MB
Micro
MO
N.IgA II
N.IgA
OMI

PBR

ABREVIATIONS

: Antagoniste des récepteurs de I’angiotensine 2
. Centre Hospitalier Universitaire

: Cyclophosphamide

: Corticostéroide

: Dermatose bulleuse

: Facteur de risque

: Systeme majeur d’histocomptabilité
: Hypertension artérielle

: Hématurie

: Inhibiteur de I’enzyme de conversion
: Immunofluorescence

: Immunoglobuline A

: Immunoglobuline G

: Immunoglobuline M

: Insuffisance rénale

: Insuffisance rénale chronique terminale
: Macroscopique

: Maladie de Berger

: Microscopique

: Microscopie optique

: Néphropathie a IgA secondaire

: Néphropathie a IgA

: Edéme

: Ponction biopsie rénale
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PR : Purpura rhumatoide

PU NN : Protéinurie non néphrotique
PU : Protéinurie

SN : Syndrome néphrotique
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