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Liste des abréviations

HSF : Hyalinose segmentaire et focale.

SN : Syndrome néphrotique.

BFG : Barriere de filtration glomérulaire.

SUPAR : Récepteur soluble de 1’urokinase de type plasminogéne activateur.
DFGe : Débit de filtration glomérulaire estime.

LGM : Lésion glomérulaire minime.

VIH : Virus de I’'immunodéficience humaine.

IgM : Immunoglobuline M.

IRC : Insuffisance rénale chronique.

IRCT : Insuffisance rénale chronique terminale.

PBR : Ponction biopsie rénale.

IMC : Indice de masse corporelle.

HVB : Virus de I’hépatite B.

HVC : Virus de I’hépatite C.

CMV : Cytomégalovirus.

PAC : Pain a cacheter.

IEC : Inhibiteur de I’enzyme de conversion.

ARAII : Antagoniste du récepteur de I’angiotensine II.
HBPM : Héparine a bas poids moléculaire.

HNF : Héparine non fractionnée.

CsA : Ciclosporine A.

MMF : Mycophénolate mofétil.

RC : Rémission compléte.

RP : Rémission partielle.

HTA : Hypertension artérielle.

FIAT : Fibrose interstitielle et atrophie tubulaire.
BSRAA : Bloqueur du systéeme rénine angiotensine aldostérone.

IR : Insuffisance rénale.
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INTRODUCTION

La hyalinose segmentaire et focale (HSF) est une entité histologique, caractérisée par
une anomalie de la barriére de filtration glomérulaire. Le podocyte étant le principal élément
mis en jeu. Cette atteinte peut é&tre primitive ou secondaire, se traduisant au microscope
optique par des dépdts hyalins dont I’aspect et la localisation sont différents selon la variante
anatomique. Il existe au total cing variantes histologiques selon la classification Columbia.

Ces lésions intéressent une partie du glomérule et certains glomérules seulement.

La HSF est responsable d’un syndrome néphrotique (SN) qui se manifeste le plus
souvent par des cedémes des membres inféricurs parfois associés a une hématurie et/ou un état

d’anasarque. Sur le plan biologique la protéinurie>3g/24h et I’albuminémie < 30g/I.

Elle peut étre idiopathique sans cause évidente, ou secondaire a d’autres causes, tels que

I’obésité, les infections virales, certains médicaments et les malformations urinaires.

Dans la forme primitive, le traitement repose sur la corticothérapie, mais d’autres
alternatives thérapeutiques peuvent étre proposées en fonction de la réponse aux corticoides.
Il s’agit du cyclophosphamide, du chloraminophéne, des anti-calcineurines, du rituximab ou

du mycophénolate mofétil (MMF).

RAPPEL PHYSIOPATHOLOGIQUE

I-STRUCTURE DE LA BARRIERE DE FILTRATION GLOMERULAIRE ET DU
PODOCYTE :

La barriere de filtration glomérulaire (BFG) est formée de 3 couches: lacellule
endothéliale fenétrée, la membrane basale glomérulaire (MBG) composée de 3 feuillets (la
lamina rara interna, la lamina densa et la lamina rara externa), et les podocytes dont les
prolongements cytoplasmiques appelés pédicelles délimitent le diaphragme de fente. Ces deux
structures (podocytes et diaphragme de fente) jouent un rble important dans la
physiopathologie de la HSF (Figure 1).
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Figure 1 : Structure de la barriére de filtration glomérulaire [1].

Le cytosquelette podocytaire joue un réle fondamental dans le bon fonctionnement de la BFG.
Il interagit d’une part avec le diaphragme de fente et d’autre part avec le domaine basal, par
I’intermédiaire de plusieurs protéines (Figure 2). Tout processus affectant cette connexion
dynamique va altérer le fonctionnement normal de la BFG et sera responsable d’une

protéinurie [2].

La néphrine et la podocine sont des protéines transmembranaires permettant la

communication entre la MBG et le cytosquelette des podocytes.

La néphrine est un constituant important du diaphragme de fente. Elle est codée par le géne

NPHS1 situé sur le chromosome 19 [2].

La podocine est située dans les podocytes a la jonction des diaphragmes de fente. Elle est

codée par le gene NPHS2 situé sur le chromosome 1 [2].



Figure 2 : Structure du podocyte [2].

II-HSF PRIMITIVE OU IDIOPATHIQUE :

Plusieurs facteurs circulants ont été incriminés dans la pathogénie de la HSF primitive
en raison de 1’évolution clinique et biologique des patients. A titre d’exemple nous avons la
récidive du SN apres une transplantation rénale dans 30% des cas, I’apparition d’une
protéinurie chez les rats apres injection du sérum de patients atteints d’HSF et le cas de
nourrissons issus d’une meére atteinte d’HSF primitive et qui présentent une protéinurie

secondaire au passage pendant la grossesse d’un facteur circulant [3, 4,5].

Le facteur le plus incriminé étant le récepteur soluble de 1’urokinase de type

plasminogeéne activateur.
- Le récepteur soluble de I’urokinase de type plasminogéne activateur (SUPAR) :

Le récepteur de surface de I’activateur du plasminogeéne de type urokinase (UPAR) est
une protéine membranaire dont la fixation est assurée par le glycosyl phosphatidyl inositol. Il
est exprimé par plusieurs cellules telles que les cellules de I’'immunité, les cellules

endothéliales, les podocytes et les cellules épithéliales tubulaires [6]. Son rdle est d’assurer la



prolifération et la survie des cellules grace a une interaction avec des récepteurs

transcellulaires comme I’intégrine [7].

Son clivage entraine la libération du suPAR. Son poids moléculaire varie entre 25 et 50
kDa. Il est retrouvé dans le plasma, les urines ainsi que d’autres liquides biologiques [8]. A
1’état normal, son taux est faible mais peut augmenter dans certaines pathologies telles que les
maladies inflammatoires, infectieuses [9] et chez les patients présentant un risque accru de

maladie cardiovasculaire [10].

Le DFGe est inversement corrélé au taux du suPAR, en se basant sur les résultats de

plusieurs études [11].
Wei et al. ont décrit pour la premiére fois I’impact de I’UPAR sur les podocytes [6].

Malgré son taux élevé dans d’autres glomérulopahies telles que la LGM, le suPAR
présente des concentrations plus élevées chez les patients atteints d”’HSF primitive, permettant
ainsi de la distinguer des autres maladies rénales. Le taux de suPAR est lié a la présence d’une

protéinurie et non a son degré [8].
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Figure 3 : Mécanisme d’action du SUPAR dans la HSF primitive [12].



-Le facteur 1 de la cytokine de type cardiotrophine (CLCF-1):

Il fait partie de la famille de I’interleukine 6. Son poids moléculaire est de 22 kDa [13].
Il a été retrouvé dans le plasma des patients atteints d’HSF. Son taux chez le sujet sain ne

dépasse pas 100pg/ml. Son role dans d’autres pathologies n’est pas encore établi [13].
-Anticorps anti-CDA40 :

C’est une molécule qui joue un rdéle important dans I’immunité, en plus de son
expression a la surface des cellules présentatrices d’antigenes, des macrophages et cellules
dendritiques [14], il est également exprimé au niveau des cellules endothéliales et épithéliales.
Delville et al. ont identifié un panel d’auto anticorps chez des patients atteints d’HSF avant

une transplantation rénale [15].

Plusieurs facteurs circulants ont été décrits dans la HSF primitive. Le réle de certaines

molécules n’est pas encore prouvé, encourageant de nouvelles recherches dans ce sujet.

111-HSF SECONDAIRE :

Bien qu’elles soient rares, les formes secondaires d’HSF sont:

1. L’infection virale

Le virus le plus fréqguemment incriminé est le VIH type 1. Il agit directement sur les
podocytes et les cellules épithéliales tubulaires, entrainant une altération du cytosquelette
d’actine via la néphrine. Cette atteinte est appelée HIVAN. Elle est fréquente chez la race

noire. [12] Elle favorise la détérioration rapide de la fonction rénale.

D’autres virus tels que le parvovirus B19, Le virus d'Epstein-Barr, le cytomégalovirus

(CMV), et le virus covid19 peuvent étre responsables également d’HSF secondaire [12].

2. Les médicaments et toxiques :
Le principal toxique impliqué dans la survenue de la HSF est I’héroine. L’importance

des lésions rénales est corrélée a la pureté de la drogue [16].

Les biphosphonates, surtout le pamidronate, entraine une altération du cytosquelette

d’actine. Les lésions disparaissent a 1’arrét du traitement [17]. Toutes les formes d’interféron,



les anticalcineurines [18, 19] et les inhibiteurs de mTor sont également responsables d’une
HSF [12].

3. Les HSF adaptatives :

La HSF adaptative est secondaire soit & une réduction du nombre de néphrons
fonctionnels (agénésie rénale unilatérale, néphropathie du reflux) soit & des causes
mécaniques responsables d’un stress au niveau des néphrons initialement normaux (obésité
morbide). Ces deux phénoménes vont diminuer les résistances au niveau de 1’artériole
efférente plus qu’au niveau de I’artériole afférente. Ainsi, le flux sanguin intra-rénal et le

débit de filtration glomérulaire augmentent [20, 21].

4. Les HSF génétiques :

Plusieurs génes codant pour la BFG ont été identifiés a I’aide des études génétiques. Les
mutations de deux geénes NPHS1 et NPHS2 sont responsables d’un SN corticoresistant. IlIs
doivent étre recherchés en cas d’antécédents familiaux de néphropathie [12]. Le tableau 1

résume les principales formes génétiques.



Tableau 1 : Principales mutations génétiques associees a la HSF [12].

Nom du géne

Néphrine
(NPHS1) [22]

Podocine
(NPHS2) [23]

Alpha-actinine4

[24]

Canal
calcique
Trpc6
(transient
receptor
potential
cation
channel) [25]
Protéine
associé a
CD2 (CD2AP)
[26]
Phosphalipas
e Cepsilon 1
(PLcel) [27]

INF2 [28]

Localisation

chromosomique

19g13

1925-931

19q13

11021-22

6pl2

10023-24

14qg32

Type de
transmission

Autosomique
récessif

Autosomique
récessif

Autosomique
dominant

Autosomique
dominant

Autosomique
Récessif

Autosomique
récessif

Autosomique
dominant

Caractéristiquescliniques

Protéinurie importante.
Début avant la naissance
(hydramnios)

Protéinurie survenant entre 3
mois et 5 ans, parfois chez
I’adulte progression vers
I’insuffisance rénale

Age d’apparition et sévérité
variables.

Progression vers
I’insuffisance rénale

Adulte jeune Evolution
rapide vers IRCT

Hyalinose segmentaire et
Focale

Hyalinose segmentaire et
focale

Hyalinose segmentaire et
focale de I’adulte



RAPPEL HISTOLOGIQUE

La HSF est caractérisée par son hétérogénéité morphologique. La classification de
Columbia individualise cing types de lésions en fonction de leurs topographies au sein du
glomérule et de la nature des altérations endocapillaires et extracapillaires associées. On
distingue la HSF non spécifique, la HSF périhilaire, la HSF cellulaire, la HSF du pdle urinaire
(tip Iésion) et la HSF collapsante [29]. Les Iésions observées sont des anomalies glomérulaires
a type de podocytes turgescents « en couronne » ou de lésions de hyalinose scléreuse du

glomérule réalisant des synéchies entre les anses capillaires et la capsule de Bowmann.

La principale caractéristique de ces lésions est leurs aspects segmentaires (intéressant

une partie des glomérules) et focales (retrouvées dans certains glomérules seulement).
En immunofluorescence, existent des dépots d’IgM et de C3 au sein des dépbts hyalins.

En microscopie électronique, 1’anomalie principale est 1’effacement des pieds des

pédicelles sans anomalie de la MBG dans les zones non scléreuses [29].

Cette classification permet de distinguer les différentes formes histologiques de HSF et
leur pronostic éventuel. Cependant, elle reste peu spécifique pour établir le diagnostic

étiologique.



Figure 4 : Formes histologiques de la HSF au microscope optique :

a= HSF type NOS, b=HSF collapsante, c=HSF tip lesion, d=HSF cellulaire, e=HSF péri
hilaire. [30]



OBJECTIFS DE NOTRE ETUDE

Les principaux objectifs de notre étude sont les suivants :
-Décrire les caractéristiques épidémiologiques de nos patients.
-Décrire le profil clinique, biologique, anatomopathologique et évolutif de nos patients.
-Comparer I’efficacité des différents traitements utilisés.
-Détailler les effets secondaires des traitements.

-Ressortir les facteurs de risque de survenue d’une IRC ou IRCT.
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MATERIELS et METHODES

Il s’agit d’une étude rétrospective étalée sur 16 ans (de Janvier 2005 a Décembre 2021)
incluant tous les cas d’HSF primitive diagnostiqués histologiquement a partir d’une ponction
biopsie rénale (PBR) sans autres glomérulopathies associées. Le suivi est d’au moins 1 an

apres instauration du traitement.

Les données sont recueillies a partir des dossiers médicaux des patients, et du registre

d’archivage des résultats de PBR.

Grace a une fiche d’exploitation (voir annexe) nous avons recueilli les données
épidémiologiques, cliniques, biologiques, histologiques rénales, thérapeutiques et évolutives
de nos patients.

Notre étude n’a inclus que les HSF idiopathiques retenues apres une enquéte étiologique

négative.

v A I’interrogatoire : nous avons recherché :
¢ Les antécédents familiaux d’HSF ou d’autres néphropathies (HSF génétique).
++ Des signes extra-rénaux orientant vers une maladie générale, une prématurité, une
uropathie malformative (reflux veésico-urétéral, agénésie rénale), une prise
médicamenteuse ou toxique (lithium, biphosphonates, héroine, etc.....).

v A I’examen clinique : recherche d’une obésité (IMC), et des signes extra-rénaux.

v A I’examen paraclinique : sérologies virales (VIH, HVB, HVC, CMV, Covid 19).

v" Sur le plan histologique rénal, nous nous sommes intéressés au nombre de glomérules,
au type de la HSF, ainsi qu’aux |ésions de chronicité a savoir le nombre de glomérules
en pain a cacheter (PAC), la fibrose interstitielle et I’atrophie tubulaire (FIAT).

v Sur le plan thérapeutique, nous avons recueilli les différents traitements regus :

» Le traitement symptomatique :
¢+ Traitement néphroprotecteur par IEC et /ou ARAII, visant a réduire la protéinurie.
+¢+ Diurétiques : en cas de surcharge hydro-sodée.

«+ Statines : en cas d’hyperlipidémie persistante.
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% Supplémentation calcique, vitamine D et inhibiteurs de la pompe a protons, utilisés
comme traitement adjuvant de la corticothérapie orale au long cours.

¢+ Anticoagulation : (HBPM ou HNF avec relais par anti-vitamine K) indiquée en cas
de SN profond avec albuminémie<20g/l, pour prévenir le risque de thrombose

veineuse et/ou artérielle.

» Traitement immunosuppresseur :

= Corticothérapie orale : pierre angulaire et traitement de premiere intention dans les
formes primitives.

= Anti-calcineurines(ciclosporine(CsA) ou tacrolimus), chloraminophéne, rituximab,
MMF ou cyclophosphamide peuvent étre utilises aprés echec de la corticothérapie.

= Tous ces traitements ont été évalués sur une péeriode de 12 mois.

Nous avons retenu quelques définitions a la réponse thérapeutique :

1.
2.

Rémission complete (RC) : protéinurie de 24h < 0,3 g/j et albuminémie > 30 g/I.
Rémission partielle (RP) : 0,3g/j< protéinurie de 24h <3 g/j et alouminémie > 30 ¢/l ;
ou une diminution de 50% de la protéinurie.

Cortico-dépendance : survenue d’une rechute durant la dégression des corticoides ou
dans les 2 mois qui suivent 1’arrét.

Rechute : Réapparition d’une protéinurie > 3 g/j chez un patient en RC ou RP, au-dela
de 2 mois apres 1’arrét du traitement.

Cortico-résistance : Absence de rémission aprés 16 semaines de traitement par
corticoides a pleine dose (1 mg/kg/jour).

Nous avons utilisé pour I’analyse des données, le logiciel JAMOVI 2.3.21.
Concernant 1’analyse descriptive des données nous avons utilisé la moyenne, 1’écart
type et la médiane pour les variables quantitatives, tandis que le pourcentage et
I’effectif sont calculés pour les variables qualitatives. Le test de Student est utilisé
pour détecter un lien entre une variable qualitative et quantitative. Le test chi2 permet
la comparaison des variables qualitatives. Le seuil de signification est inférieur a 0,05.
La courbe de Kaplan-Meier est utilisée pour déterminer le pourcentage de survie

rénale aprés 5 ans de suivi pour I’ensemble des malades.
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Les limites de notre étude sont :
-Un taux élevé de patients perdus de vue apres le début du traitement.

-Une mauvaise observance thérapeutique constatée chez certains patients.
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RESULTATS

Nous avons recensé 93 dossiers exploitables, sur une période de 16 ans. Les autres

dossiers sont exclus par manque de données.

I-Aspect épidémiologique :

Il s’agit de 58 hommes et 35 femmes, soit un sexe ratio de 1,66.

H Femme

B Homme

Figure 5 : Repartition des patients en fonction du sexe.

40

30

35
25
20
20
8
10 -l >
0

15-17 ans 18-29 ans 30-39 ans 40-60 ans >60 ans

Figure 6 : Répartition de nos patients selon les tranches d’Age.

L’age moyen de nos patients est de 34+14,7 ans, avec des extrémes allant de 15ans et 70 ans.

La tranche d’age la plus rencontrée dans notre étude se situe entre 18 et 29 ans.
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11-Profil clinique et biologique :

Les cedémes des membres inférieurs sont le symptéme le plus fréquemment retrouve :

93,5% des cas. Un état d’anasarque est présent chez 34,4% des patients, une HTA chez 8,6%

des patients et une hématurie macroscopique chez 2,2% des patients.

-—

Hématurie macroscpique 2,20%

8,60%

oMl

T
5
>

93,50%

0,00% 20,00%  40,00%  60,00%  80,00% 100,00%

Figure 7 : Profil clinique de nos patients.

Sur le plan biologique, 87,1% de nos patients ont un SN et 12,9% ont une protéinurie

non néphrotique. La protéinurie médiane est de 8 g/24h avec des extrémes de 2 a 29 g/24h.

Une insuffisance rénale est notée chez 25,8% des patients a I’admission. La

créatininémie médiane est a 8,7mg/l avec des extrémes de 3,15 a 54mg/I.

Une hématurie microscopique est constatée dans 35,5% des cas.
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12’90%‘

= Hématurie microscopique = Insuffisance rénale

= Syndrome néphrotique Protéinurie non néphrotique

Figure 8 : Caractéristiques biologiques de nos patients.

I11-Aspects anatomopathologiques :
Concernant les formes histologiques, la HSF de type NOS est la plus fréquente, elle est
observée chez 64,5% des patients. La HSF tip lesion dans 11,8% des cas, la forme collapsante

et la forme cellulaire dans 10,8% des cas chacune, et la HSF péri hilaire dans 2,1% des cas.
Les lésions de FIAT sont observées chez 67 patients (72%).
Ces lésions sont <25%, <10%, et <5% chez respectivement 11, 31, et 7 patients.

Cependant des lésions de FIAT comprises entre 25 et 50%, ou supérieure a 50% sont

observées chez respectivement 15 et 3 patients.



M HSF collapsante
m HSF tip lesion
B HSF cellulaire
1 HSF périhilaire
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Figure 9 : Profil histologique de nos patients.

IV-Traitement et profil évolutif de nos patients
¢ Tous nos patients ont recu un traitement néphroprotecteur a base d’'un BSRAA. 11 s’agit
d’un IEC dans 68,8% (64) des cas.

e Ce traitement néphroprotecteur, utilisé en attendant les résultats de la PBR, a induit
une RC chez 3 patients et une RP chez 1 patient. Cependant, un patient diagnostiqué
initialement en IRC est sous BSRAA seul.

e Les 3 patients en RC ont gardé une fonction rénale normale, avec un recul de
respectivement 10 mois, 2 ans, et 4 ans.

e Le patient en RP est perdu de vue aprés un recul de 5 mois. Sa derniére protéinurie est
a0,69/24h.

+ La corticothérapie est instaurée chez les 88 patients restants :

e La durée totale moyenne de la corticothérapie est de 10,1+3,95 mois, avec des
extrémes de 6 mois et 28 mois.

e La durée moyenne de la dégression est de 7,82+3,77 mois, avec des extrémes de 2
mois et 24 mois.

e Au cours des 12 mois de suivi, nous avons noté :
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-Une RC dans 71 cas (80,7%), une RP dans 5 cas (5,7%), et une corticorésistance
dans 6 cas (6,8%).
-Les 6 patients restants ont évolué vers une IRC dans 5 cas avec une créatininémie
moyenne a 24,92 mg/l soit une clairance moyenne a 29,21ml/min/1,73m2, et vers une
IRCT aprés une durée de 6 mois chez 1 patient.
-Le délai moyen de négativation de la protéinurie pour les patients en RC est de 3,9
mois.
-Le délai moyen de diminution de la protéinurie pour les patients en RP est de 2
mois.
Une corticodépendance est observée chez 19 patients, dont 10 lors de la dégression de
la corticothérapie et 9 aprés 1 a 6 semaines d’arrét du traitement.
-lls ont tous bénéficié d’une reprise de corticothérapie. Treize patients parmi ces 19
n’ont pas nécessité un autre traitement immunosuppresseur : 3 sont restés en RC avec
un recul de respectivement 4 ans, 9 ans et 11 ans. Sept patients ont bénéfici¢ d’une
reprise de la corticothérapie plusieurs fois (jusqu’a 4 fois) et ont gardé une fonction
rénale normale apres, la durée du suivi va de 2 ans a 14 ans. Trois patients sont perdus
de vue.
-La CsA (3 a 5mg/kg/J) utilisée chez 5 patients, pour une durée moyenne de 14,8 mois,
a permis une RC pour 4 patients apres un délai moyen de 3,5 mois, et une RP pour 1
patient des le premier mois du traitement. La fonction rénale est restée normale chez 3
patients, apres une durée du suivi allant de 1 an & 4 ans aprés I’introduction de la CsA.
-Le MMF (1,5g/j pour une durée moyenne 21 mois) est utilisé chez 2 patients
corticodépendants et aprés rechute a 1’arrét de la CsA. Une RC est observée dans un
cas dés le 6° mois du traitement, maintenue 3 ans aprés. Le 2°™ patient n’a pas
connu de rémission et une IRCT est survenue 14 ans apres le diagnostic de la HSF.
-Le chloraminophéne (0,2mg/kg/j pendant 2 mois) utilisé dans un cas de
corticodépendance, a induit une RC dés le premier mois du traitement, et a persisté 11

ans.
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= Une rechute est survenue chez 23 patients, apres un délai moyen de 16,73 mois apres

le début du traitement. Le nombre moyen de rechutes est de 1,69 (extrémes de 1 a 4).

Tous ces patients ont bénéficié d’une reprise de la corticothérapie pour la 1°® rechute,

a D’exception d’un seul patient ayant fait une rechute, 3 ans aprés ’arrét de la

corticothérapie et traité par le cyclophosphamide oral (2mg/kg/j pendant 5 mois). Une

RC est observée dés le premier mois du traitement, avec un recul de 6 ans.

Au-dela de 3 rechutes, nous avons eu recours au chloraminophéne (0,2mg/kg/j

pendant 2 mois) chez un seul patient. Une RC est obtenue dés la fin du traitement,

mais le patient est perdu de vue.

Une IRC est observée chez 2 patients aprés une durée de respectivement 2 ans et 9
ans, avec un DFGe moyen a 34,28ml/min/1,73m2.

Les 19 patients a rechute traités par corticoides ont gardé une fonction rénale normale

apres une durée moyenne du suivi de 5,39 ans avec des extrémes allant de 1 an a 9

ans.

= Pour nos 6 patients corticorésistants, nous avons utilise :

v La CsA dans 2 cas, pour une durée moyenne de 16 mois : Un patient est en RC a la
fin du traitement, maintenue aprés un recul de 5 ans, et un patient est ciclo-
résistant, son évolution est marquée par le maintien d’une rémission partielle sous
BSRAA seul, avec un recul de 3 ans apres I’arrét de la CsA.

v Le chloraminophéne dans 1 cas et ce pour une durée de 3 mois: Une RC est
obtenue a la fin du traitement, et maintenue pendant 9 ans.

v" Le rituximab dans 2 cas : deux cures de 1g espacées de 15 jours dans un cas et 4
cures (375mg/m2) espacées d’un mois dans le deuxiéme cas. Ce traitement n’a pas
induit de rémission. L’évolution s’est faite vers une IRC dans un cas
(clairance=16ml/min/1,73m2), et vers I’IRCT dans le deuxiéme cas, 1 an et demi
apreés le diagnostic.

v' Le patient restant a évolué vers I'IRCT en 10 mois.

+«+ Le délai moyen de négativation ou de réduction de 50% de la protéinurie est plus élevé

dans le groupe de corticothérapie orale précédée par un bolus méthylprednisolone
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(15mg/kg/j pendant 3 jours) versus le groupe de corticothérapie orale d’emblée : 7 mois

versus 3mois.
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Figure 10 : Les différents moyens thérapeutiques utilisés chez nos patients.
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Figure 11 : Profil évolutif de nos patients et indications thérapeutiques.
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V- Effets secondaires du traitement immunosuppresseurs :
Les effets secondaires sont essentiellement observés avec la corticothérapie orale, et

dominés par le diabete cortico-induit chez 2 patients.

Une réaction allergique est notée avec le rituximab, et une toxidermie avec le

cyclophosphamide oral.

Tableau 2 : Effets secondaires du traitement immunosuppresseur.

Effets secondaires

Corticothérapie orale Diabéte cortico-induit : 2 cas
Bulbite ulcérée : 1 cas
Insuffisance surrénalienne :1
cas

Syndrome dépressif: 1 cas

Ostéoporose cortisonique :1

cas
Ciclosporine _
Rituximab Prurit au niveau du visage et
cuir chevelu : 1 cas
Chloraminophene _
MMF _
Cyclophosphamide oral Toxidermie

VI-Facteurs prédictifs d’un mauvais pronostic rénal :
Parmi nos 88 patients, I’évolution vers une IRC s’est faite chez 8 patients (9,09%) aprés
une durée moyenne de suivi de 2,87 ans avec un DFGe moyen a 25,06ml/min/1,73m2. Une
IRCT est survenue chez 4 patients (4,5%) apres une durée moyenne d’évolution de 4,25 ans

(extrémes allant de 6 mois a 14 ans).

La probabilit¢ d’une survie rénale a 5 ans aprés l’instauration du traitement

ethiopathogénique est de 86,4% (figure 9).
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Tableau 3 : Facteurs prédictifs d’un mauvais pronostic rénal.

Fonction Fonction P
rénale normale rénale altérée value
N=76 N=12

Sexe” 0,249

Femme : 25(28,4%) 6(6,8%)

Homme : 51(58%) 6(6,8%)

Age (ans)® 33,18+14,19 38,58+16,18 0,233

Protéinurie 24h (g/24h)" 9,14+5,61 6,05+2,42 0,064

Créatininémie (mg/l)® 10,71+6,51 20,39+£14,85 <0,001

Types HSF* : 0,464

NOS 50 7

Collapsante 6 3

Tip lesion 9 1

Cellulaire 9 1

Périhilaire 2 0

FIAT? <0,001

0 24 0

<5% 6 0

<10% 29 2

<25% 8 2

25-50% 9 5

>50% 0 3

Corticodépendance” 18 1 0,230

Corticoreésistance” 2 4 <0,001

a; Effectif, P : moyenne et écart type, () : pourcentage.

Les facteurs prédictifs d’un mauvais pronostic rénal dans notre série (tableau 4) sont : une
fonction rénale altérée au moment du diagnostic, des lésions histologiques de FIAT et une

corticorésistance.
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DISCUSSION

I- Epidémiologie :

L’incidence de la HSF, semble en augmentation dans le monde entier au cours des
dernieres décennies [31]. Il est difficile de déterminer la prévalence de la HSF a cause d’une
prise en charge des patients et des indications de la biopsie rénale qui different d’un pays a
I’autre. Selon une étude réalisée sur la population du sud-ouest des Etats-Unis, la HSF est la
glomérulopathie la plus fréquente (38,9%) sur une période de 12 ans avec une predisposition
raciale significative. Son incidence reste sous-estimée dans certains pays par rapport a
d’autres [32]. Celle-ci varie de 1,4 & 21 cas par million d'habitants. [31]

La HSF primitive se voit souvent chez les adolescents et les jeunes adultes, mais peut
survenir a tout age [32]. Chez I’adulte on note une prédominance masculine, environ 1,5 a 2

fois plus que le sexe féminin [31].

Ces données rejoignent celles de notre étude : ’age moyen de nos patients est de
34+14,7ans, avec une prédominance masculine (sexe ratio=1,66). La tranche d’age la plus

touchée se situe entre 18 et 29 ans.

L'incidence de la HSF est cing fois plus élevée chez les patients de race noire que chez
les patients de race blanche [33]. Ceci peut s’expliquer par la présence de deux variantes de
protéine podocytaire chez les patients de race noire : la chaine lourde de la myosine non
musculaire (MYH9) et I'apolipoprotéine L1 (APOL1) que I'on retrouve chez environ 60 % des
patients de race noire, versus 5 % des patients de race blanche [34].

Dans notre étude, tous nos patients sont d’origine marocaine a I’exception d’un patient

congolais.

I1-Tableau clinique et biologique :
Une étude japonaise [35] faite a partir du registre des biopsies rénales et incluant 864 adultes
a relevé la présence d’un SN dans 41,2% quand il s’agit d’adultes jeunes versus 65,7 % chez

les personnes agées.
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Les sujets agés ont une tension artérielle systolique plus élevée. La prévalence de
I’hypertension artérielle dans le groupe des personnes agées est de 68,8% versus 46,6% dans
le groupe des adultes jeunes. Cette hypertension artérielle est au dépend de la systolique chez
les sujets agés. Dans cette étude, la PBR est indiquée devant toute protéinurie>0,5g/24h ou
toute protéinurie associée a une hématurie. Ceci pourrait expliquer la faible incidence du SN
dans le groupe des adultes [35].

Une hématurie macro ou microscopique se voit chez 39,7% des personnes agées versus

36,3% chez les sujets adultes.

La valeur médiane de la créatininémie est de 9,5mg/l dans le groupe adulte, et de
12,4mg/1 dans le groupe des personnes ageées.

Dans notre étude, le SN est présent dans 87,1% des cas, I’HTA dans 8,6% des cas et

I’IR dans 25,8% des cas avec une créatininémie mediane a 8,7mg/I.

L’évolution clinique et biologique de la HSF primitive peut étre défavorable en

I’absence d’un traitement adéquat [36].

I11-Formes histologiques :
La forme NOS est la variante histologique la plus fréquente selon plusieurs études [37,
38, 39].

Tableau 4 : Les différents aspects histologiques de HSF rapportés dans des études.

Référence Pays | N Fréquence de la forme de la HSF(%)
NOS | Périhilaire | Cellulaire | Tip Collapsante
lesion
Kwon YE et al 111 63 15 3 18 1
[37] Corée
D’Agati VD et | USA | 138 68 7 3 10 12
al [38]
China Nagano | Japon | 201 45 15 21 6 13
et al [39]
Notre étude 93 64,5 | 2,1 10,8 11,8 10,8
Maroc
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Zhong et al. se sont intéressés a refaire les biopsies rénales a 24 patients atteints d’HSF
primitive aprés une durée moyenne de 24.33% 21.95 mois. Le pourcentage de la forme NOS
était plus important lors de la deuxieme biopsie, confirmant une transformation histologique
vers la forme NOS dans la majorité des cas. Ceci pourrait expliquer la prévalence élevée de la

forme NOS dans la majorité des études [40].

La forme collapsante tend a étre plus élevée dans les études américaines que coréennes.

La présence de patients afro-américains pourrait expliquer ce résultat [38].

Selon les données de la littérature, les formes tip lesion, collapsante et NOS se voient
fréquemment chez les patients atteints d’HSF primitive avec SN, contrairement & la forme
périhilaire qui est plus fréquente en cas d’HSF secondaire. Cependant la protéinurie est plus
élevée dans la forme tip lesion et collapsante contrairement a la forme NOS. L’insuffisance

rénale au début du diagnostic est plus fréquente dans la forme cellulaire et collapsante [41].

Laurin et al [42] ont comparé deux groupes de patients : 61 patients ayant une forme
collapsante et 126 patients ayant une forme NOS. En analyse univariée, la forme collapsante
ressort de mauvais pronostic par rapport a la forme NOS. Mais la survie rénale était similaire
apres traitement immunosuppresseur. Cependant une étude récente [43] vient de confirmer le

mauvais pronostic de la variante collapsante, en présence ou non d’autres facteurs.

Concernant le pronostic rénal, la forme tip lesion a un bon pronostic comparativement a

la forme collapsante [43].

Le pronostic de la forme cellulaire semble étre intermédiaire entre la forme tip lesion et
la variante NOS [44].

IV-Traitement de la HSF primitive :
Le traitement a pour objectifs d’assurer une RC du SN, d’éviter 1I’évolution vers I’'IRCT,

et de prévenir les rechutes.

Les patients atteints d’HSF primitive sont traités en premiére intention par des
corticoides. D’autres traitements immunosuppresseurs peuvent étre utilisés soit en association
ou en alternance avec les corticoides chez les patients qui rechutent ou qui restent

néphrotiques. Il s’agit des anti-calcineurines, du rituximab, et du MMF.
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a-Traitement néphroprotecteur :

Il comporte le respect des mesures diététiques (restriction hydrique et sodique), le

contrble de la tension artérielle et les BSRAA.

Les ARAII ou IEC assurent la réduction d’une protéinurie légere et modérée avec moins

d’effets indésirables, indépendamment de la baisse de la pression artérielle [45].

Selon une méta-analyse publiée en 2022 [46], et comportant 30 études s’intéressant aux
effets rénaux des BSRAA, la réduction moyenne du debit de la protéinurie est de 32%, avec

stabilisation de la fonction rénale.

Cette réduction du débit de la protéinurie passe a 72% lorsque le BSRAA est associé a

un traitement immunosuppresseur.

Plusieurs études publiées n’ont cependant pas permis d’évaluer les effets du BSRAA

seul sur le DFG et la survie rénale.

Dans notre étude, le BSRAA a induit une RC dans 3 cas maintenue aprés un recul de
respectivement 10 mois, 2 ans et 4 ans. Une RP est observée chez un patient pendant 5 mois

puis perdu de vue.

b-Corticothérapie et traitements immunosuppresseurs :

1) La corticothérapie reste le traitement de premiére intention de la HSF
idiopathique selon les derniéres recommandations [47].

Cette corticothérapie orale est administrée a la posologie de 1mg/kg/j (maximum
80mg/j), pendant 4 semaines au minimum et 16 semaines au maximum. En cas de RC
précoce, il est recommande de maintenir la corticothérapie pleine dose pendant 2 semaines,

puis dégression progressive pour compléter une durée de 6 mois [47].

Pour Shabaka et al. [48] le taux de rémission est faible (20 a 30%) aprés des cures
courtes de corticoides ne dépassant pas 2 mois. Pour d’autres auteurs le taux de rémission
augmente avec la durée de la corticothérapie [49]. Ainsi, Il est recommandé de compléter 6

mois de traitement par corticoides [47].
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Cette corticothérapie peut générer des effets indésirables au long cours. Il est
recommandé d’introduire une forte dose (120mg) un jour sur deux. Ce schéma induit une RC

notamment chez les patients de plus de 60 ans [48].

Selon Huang et al. une rémission est obtenue dans 73,1% des cas sous corticothérapie et

BSRAA durant les 12 mois du suivi. Le délai moyen de cette rémission étant de 3 mois. [50]

Dans notre étude une rémission est notée dans 86,3% des cas au cours des 12 mois du

suivi, avec un délai moyen de réponse de 3,9 mois pour la RC et de 2 mois pour la RP.

2) La définition de la corticorésistance est différente selon les auteurs : certains la
définissent comme étant une persistance du SN aprés 8 semaines de traitement [51], et
d’autres aprés 4 mois de traitement par des corticoides a forte dose [47]. Selon les KDIGO, il
est inutile de poursuivre le traitement par corticoides pleine dose, en absence de réponse apres

16 semaines de traitement [47].

Dans notre étude, nous avons parmi 88 patients traités par corticoides, 6 cas de

corticorésistance.

Rood et al. [49] ont montré qu’une diminution de la protéinurie de plus de 20% apres 8
semaines de corticoides est un indicateur de bonne réponse au traitement. Par contre, les
patients avec protéinurie stable aprés 12 a 16 semaines de corticoides ont un mauvais
pronostic rénal [48].

Dans notre étude la corticorésistance est ressortie comme facteur prédictif d’un mauvais

pronostic rénal.
Plusieurs traitements sont proposés en cas de corticoresistance :
-La CsA ; elle a plusieurs effets [12] [52]:
e Un effet immunologique : en empéchant I’activation des lymphocytes T.

e Un effet podocytaire en bloguant la déphosphorylation de la synaptopodine

permettant ainsi la stabilisation du cytosquelette d’actine.
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Ponticelli et al. [53] ont évalué I’effet de la CsA chez les patients corticorésistants :
5mg/kg/j pendant 6 mois puis dégression sur 2 mois, pour une durée totale de 8 mois. Une RC

est obtenue dans 21% des cas et une RP dans 36% des cas.

Chiou et al. [54] ont comparé les résultats de sept études regroupant 373 patients
corticorésistants. Les traitements comparés sont la CsA, le MMF, la dexamethasone ; le
cyclophosphamide ; ou placebo. Une RP est survenue et de fagon significative chez les

patients traités par CsA.

Dans notre étude la CsA est utilisée chez 2 patients corticorésistants (3 a 5mg/kg/J
pendant une durée moyenne de 16 mois) a permis une RC pendant 5 ans dans 1 cas et une

ciclorésistance dans le deuxiéme cas.

-Le rituximab est également utilisé pour traiter les HSF corticorésistants. Il Cible les
molécules de surface CD20, présentes sur le lymphocyte B. Il permet également la production

de lymphocytes T régulateurs. [55]

Au niveau du podocyte, il prévient la déstructuration de ’actine en liant la protéine
SMPDL-3b (sphingomyeline phosphodiesterase acid-like 3) et un régulant I’activité de
sphingomyelinase [56].

Fernandez-Fresnedo et al. [57] ont obtenu une RP dans 3 cas aprés utilisation du
rituximab. L’absence de rémission est notée dans 5 cas. Ces derniers n’avaient pas regu de
dose supplémentaire contrairement au 3 autres patients qui ont recu: quatre perfusions
supplémentaires a 12 mois pour le premier patient, et deux perfusions supplémentaires a 6
mois pour le deuxiéme patient. Le troisiéme patient a recu huit perfusions hebdomadaires
consecutives de 375 mg/m2.

Dans notre étude, le rituximab est utilisé chez 2 patients (375mg/m2/mois pendant 4

mois ou 1g/15j (2x)). Il n’a pas induit de rémission dans les 2 cas.
-Le MMF : son mécanisme d’action reste inconnu.

Le MMF a également été utilisé en cas d’HSF corticorésistante. 1l a permis des
rémissions dans 44% a 54% des cas [48]. Il reste le traitement de choix en cas d’insuffisance

rénale.
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Selon Soliman et al. , le MMF a permis une amélioration significative du DFG chez les
patients corticorésistants apres 12 mois de traitement comparativement a la CsA. Cependant la

diminution de la protéinurie, était plus significative dans le groupe de la CsA. [58]

-Selon la littérature, le chlorambucil n’a pas d’intérét en cas d’HSF corticorésistante
[48]. Dans notre étude le chlorambucil (0,2mg/kg/j pendant 3 mois) est utilisé dans 1 cas, il a

induit une RC a partir du 3°™ mois, avec un recul de 9 ans.

3) Il existe peu de données dans la littérature concernant la réponse au traitement
immunosuppresseur des patients corticodépendants. Le MMF et la CsA peuvent étre utilisés

avec un méme degré d’efficacité. [59]

Plusieurs cas ont été rapportés dans la littérature confirmant 1’effet bénéfique du
rituximab chez les patients corticodépendants. Pour Kronbichler et al. 5 patients ont obtenu
une RC sur une période de 10 a 15 mois aprés 4 cures de rituximab (375mg/m2 de surface

corporelle par semaine pendant 4 semaines). [60]

Il existe peu de données dans la littérature concernant 1’utilisation du chlorambucil chez

les patients corticodépendants [48].

Dans notre série, la CsA (3 a 5mg/kg/j pour une durée moyenne de 14,8mois), est
utilisée chez 5 patients. lls ont évolué vers une RC dans 4 cas aprés un délai moyen de 3,5
mois et une RP dans 1 cas des le premier mois du traitement. Trois patients ont gardé une
fonction rénale normale apres un recul de 1 an a 4 ans. Le MMF (1,5¢/j pour une durée
moyenne de 21 mois) est introduit chez 2 patients ayant répondu initialement a la CsA.
L’évolution est marquée par I’absence de rémission dans 1 cas avec installation d’une IRCT,
et RC dans le deuxiéme cas pendant 3 ans. Le traitement par chlorambucil est introduit dans 1

cas, avec une évolution vers la RC dés le premier mois du traitement avec un recul de 11ans.

4) Les rechutes surviennent chez 25 a 36 % des patients apres une RC et chez plus de
50 % des patients aprés une RP. Le délai moyen des rechutes apres RC est de 20 a 36
mois.[61]

Selon la littérature, il est recommandé de reprendre les corticoides et de diminuer la

dose plus lentement pour assurer une rémission pendant une longue durée. En cas
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d’intolérance aux corticoides, ou de rechutes multiples, les anti-calcineurines ou le MMF

peuvent étre utilisés avec ou sans une faible dose de prednisone [61].

Le cyclophosphamide (2,5 mg/kg/jour pendant 2 mois) assure moins de rechutes apres 2
ans de suivi par rapport a la CsA (5-6 mg/kg/jour en 2 doses divisées pendant 9 mois) : 37 %

dans le groupe cyclophosphamide contre 75 % dans le groupe CsA [62].

Une ¢étude prospective a évalué 1’efficacité du rituximab chez des enfants et des adultes
atteints de LGM et de HSF a rechutes multiples. Aprés un an de suivi, une rémission est notée
chez tous les patients et 50% des cas n’ont pas rechuté. La fonction rénale s'est améliorée, en

particulier chez les patients avec HSF, et le taux de rechute été divisé par 5.[63]

Dans notre étude, 26,1% des patients ont présentés des rechutes aprés un délai moyen
de 16,73 mois. Le cyclophophamide oral (2mg/kg/j pendant 5 mois) utilisé dans 1 cas a
permis une RC au cours du premier mois de traitement et maintenue jusqu’a 6 ans. Le
chloraminophéne (0,2mg/kg/j pendant 2 mois) introduit & la 4°™ rechute chez un patient a
induit une RC a la fin du traitement. Le patient est perdu de vue. Les autres patients ont

bénéficié d’une reprise de corticothérapie.

c-Effets secondaires du traitement immunosuppresseur :

Une méta-analyse comportant plus de 40 études s’est intéressée aux effets secondaires
des différents traitements immunosuppresseurs utilisés pour la HSF idiopathique [64].

L’hypertension artérielle et les infections sont les principaux effets secondaires de ce
traitement ressortis dans 20 études. Ces effets sont beaucoup plus marqués avec la CsA

qu’avec les autres traitements.

Des déces peuvent survenir : 2 cas dans 1’étude de Arias [65], suite a une septicémie

survenue sous traitement corticoide.

En 2001, une hyperkaliémie a été notée chez 18,6% des patients corticorésistants traités

par dexamethasone ou méthyprednisolone associé au cyclophosphamide oral. [66]

Dans notre série, les effets secondaires au traitement par corticoides sont dominés par

le diabéte cortico-induit dans 2 cas. Une insuffisance surrénalienne, un syndrome dépressif,
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une bulbite ulcérée, et une ostéoporose cortisonique sont également observés dans 1 cas

chacun.

Concernant les autres traitements immunosuppresseurs, nous avons eu une réaction
allergique au rituximab dans 1 cas et une toxidermie secondaire au cyclophosphamide oral

dans 1 cas.

V-Facteurs pronostiques et survie rénale :
La HSF idiopathique est caractérisée par une diversité de son profil évolutif et de sa

progression fréquente vers I’insuffisance rénale avancée [67].

Pour Ossareh et al. [68] les principaux facteurs influencant la survie rénale chez 201

patients avec HSF idiopathique et apres une durée moyenne de 55+27 mois sont :

-Le taux de rémission : En effet, 90% des patients sans rémission évoluent vers une IRC
ou une IRCT. Le méme résultat est observé dans 1’étude de Chun et al.[69] puisque le taux de
survie rénale a 10 ans est de 92% chez les patients en rémission contre 33% chez ceux sans

rémission.
-Une créatininémie de base élevée est un facteur de mauvais pronostic rénal.

-Une forme histologique collapsante évolue vers une IRC ou IRCT. Cette forme
histologique et son lien avec la survie rénale n’est cependant pas statistiquement significative
en analyse multi-variée. Pour d’autres études [45], la forme collapsante est un facteur de
mauvais pronostic rénal. Elle est fréquemment retrouvée chez des patients non répondeurs au

traitement. La forme tip lesion est associée a une meilleure survie rénale [42].

-Des lésions de FIAT, ainsi qu’un degré important de sclérose au moment du diagnostic

sont des facteurs de mauvais pronostic rénal [68].

Ossareh et al. [68] ont exclu toute relation entre la protéinurie de base et I'IRC/IRCT.
Mais dans d’autres études, un lien fort existe entre le degré de la protéinurie et le risque
d’évolution vers I’'IRC [70].
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Selon une étude récente [71] incluant 466 patients atteints d’HSF primitive, une baisse
importante de la protéinurie (a 1, 4, et 8 mois) est associée a une baisse du risque de survenue
d’une IRC ou IRCT.

Les résultats de notre étude concordent bien avec ceux de la littérature. Les facteurs
prédictifs d’une évolution vers I’'IRC/IRCT sont une créatininémie de base élevée, des Iésions

de FIAT et une corticorésistance.
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CONCLUSION

La HSF primitive est une glomérulopathie responsable d’un SN chez I’adulte. Sa

complexité est liée a sa diversité histologique.

Elle est retenue apres élimination de toute cause évidente, infectieuse, toxique,

malformative et génétique.

La corticothérapie orale reste le traitement de premiére intention. Son efficacité est
clairement prouvée. Les autres traitements immunosuppresseurs peuvent étre utiles en cas de

corticodépendance, de corticorésistance et de rechutes multiples.
Plusieurs facteurs ont un impact négatif sur la fonction rénale a long terme.

Une protéinurie importante, une créatininémie de base élevée, une forme collapsante,
des Iésions FIAT, ainsi qu’une absence de rémission sont des facteurs prédictifs d’un mauvais

pronostic rénal, favorisant I’apparition d’une IRCT.

Dans notre étude, la corticothérapie orale a permis un taux de rémission a 86,3% au
cours de 12 mois du suivi. Il s’agit d’une RC et RP dans respectivement 80,6% et 5,7% des

cas. Les autres traitements immunosuppresseurs ont permis une rémission dans 73% des cas.

L’évolution vers I’'IRC ou I’IRCT s’est faite dans respectivement 9,9% et 4,5% des cas.
L’existence d’une créatininémie ¢élevée au moment du diagnostic, des 1ésions de FIAT, et une

corticorésistance sont les facteurs de mauvais pronostic rénal retenus dans notre étude.

La HSF idiopathique nécessite un diagnostic précoce et un traitement corticoide en
premiere intention bien conduit concernant la posologie et la durée du traitement. Il permet en
dehors des facteurs de mauvais pronostic rénal, une bonne évolution rénale. Le traitement
Immunosuppresseur ne sera prescrit qu’en cas de contre-indication au traitement par

corticoide, de corticorésistance, de corticodépendance ou de rechutes multiples.
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RESUME

Titre: La hyalinose segmentaire et focale primitive: traitement et facteurs pronostiques
rénaux (A propos de 93 cas).

Auteur : RAHALI Fatima Azohra.

Mots clés : Hyalinose segmentaire et focale, traitement immunosupresseur, pronostic.

Introduction:

La hyalinose segmentaire et focale (HSF) primitive est une glomérulopathie fréquente. Les
objectifs de notre étude sont de décrire les caractéristiques clinico-biologiques et
histologiques de nos patients, de comparer 1’efficacité des traitements immunosuppresseurs
utilisés et de déterminer les facteurs de mauvais pronostic rénal.

Matériels et Méthodes :

11 s’agit d’une étude rétrospective, étalée sur une période de 16 ans (Janvier 2005 & Décembre
2021). Nous avons inclus tous les patients atteints d’une HSF primitive avec un recul d’au
moins lan suivant le début du traitement.

Résultats :

Nous avons recensé 93 patients. Leur 4ge moyen est de 34+14,7 ans, avec une prédominance
masculine. Le syndrome néphrotique est observé dans 87,1% des cas, I’insuffisance rénale
dans 25,8% des cas et une hématurie dans 35,5% des cas. Sur le plan histologique, la forme
NOS est la plus fréquente (64,5%). Tous les patients ont bénéfici¢é d’un traitement
néphroprotecteur. La corticothérapie orale est instaurée dans 94,6% des cas avec un taux de
rémission a 86,3% au cours des 12 mois du suivi. Une corticodépendance, une
corticorésistance et des rechutes sont notées chez respectivement : 19 (21,6%), 6 (6,8%) et 23
(26,1%) patients. La ciclosporine A est utilisée chez 5 patients corticodépendants et 2 patients
corticorésistants. Elle a permis une rémission chez tous les patients a 1’exception d’un patient
corticorésistant. L’insuffisance rénale chronique (IRC) est notée dans 9,09% des cas avec un
DFG moyen a 25,06ml/min/1,73m2, et I’insuffisance rénale chronique terminale (IRCT) est
survenue dans 4,5% des cas aprés un suivi moyen de 4,25 ans. Une créatininémie élevée au
moment du diagnostic, des lésions FIAT et une corticorésistance sont des facteurs de mauvais
pronostic rénal dans notre étude.

Conclusion :

La corticothérapie reste le traitement de premiére intention. Les facteurs prédictifs d’une IRC
ou IRCT dans notre étude sont une créatininémie élevée, des lésions FIAT et une
corticorésistance.
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ABSTRACT

Title: Primary segmental and focal glomerulosclerosis: treatment and renal prognostic factors
(About 93 cases).

Author : RAHALI Fatima Azohra.
Key words : focal and segmental glomerulosclerosis, immunosuppressive therapy, prognosis.
Introduction:

Primary focal and segmental glomerulosclerosis (FSGS) is a common glomerulopathy. The
objectives of our study are to describe the clinical-biological and histological characteristics
of our patients, to compare the efficacy of the immunosuppressive treatments used and to
identify factors with a poor renal prognosis.

Materials and Methods :

This is a retrospective study, spread for 16 years (January 2005 to December 2021). We
included all patients with primary FSGS with a following of at least one year after the start of
treatment.

Results:

We selected 93 patients. Their mean age was 34+14.7 years, with a male predominance.
Nephrotic syndrome was present in 87.1% of cases, renal failure in 25.8% and haematuria in
35.5%. Histologically, the NOS form was the most frequent (64.5%). All patients received
nephroprotective therapy. Oral steroid therapy was initiated in 94.6% of cases with a
remission rate of 86.3% during the 12 months of follow-up. Cortico-dependence, cortico-
resistance and relapse were observed in 19 (21.6%), 6 (6.8%) and 23 (26.1%) cases
respectively. Cyclosporin A was administered to 5 cortico-dependent and 2 cortico-resistant
patients. It resulted in remission in all patients except one cortico-resistant patient. Chronic
kidney disease (CKD) occurred in 9.09% of cases with a mean GFR of 25.06ml/min/1.73mz2,
and end-stage renal disease (ESRD) occurred in 4.5% after a mean follow-up of 4.25 years.
High creatinine levels at diagnosis, FIAT lesions, and cortico-resistance are poor prognostic
factors in our study.

Conclusion:

Steroid therapy remains the first-line treatment. The predictive factors for CKD or ESRD in
our study were high creatinine levels, FIAT lesions and cortico-resistance.
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ANNEXE

Fiche d’exploitation

Identité

*Mom et prénom : *Muméro dossier:
*Sexe: *hge:
*Situationfamiliale : *Couverture sociale:
ATCD :

*Perscnnels :

Prématurité HTA Diabéte
Obésité cardiopathie malformation rénale
Medicaments Toxigues
*Familiaux

HSF IRCT de cause inconnue

Mode de découverte ;

*Clinigue : BMI= , OMI LHTA ,

Etat d'anasargue , Hématurie macroscopigue

*Biclogie

5d néphrotigue : Pu2dh= , Protidémie= , Blbuminémie=
Fonction rénale : urée= , Créatininémie=

ECBU : hématurie microscopigue=
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Hémaogelobine=
Sérologies virales 1 VIH , autres :

*Echographie rénale

Diagnostic fistologigue :  PBR : Type H5F

Traitement :
*&hstention thérapeutique
*Traitement symptomatigue :

IEC/ARAI Diurétigues (type) Statines Régime hyposodé
Vitamine D

Anticoagulation :

Corticothérapie Ciclosporine Tacrolimus RTX Autres
Orale

Posclogie

Durée de TTT

Effets
secondaires
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Evolution :

=
=

Corticothérapie Orale

Ciclosporine

Tacrolimus

Rituximab

Autre :

RP= Rémission partielle

RT=Rémission totale

CR=Cortico-résistance

CD=Corticodépendance

R=Rechute

IRC ou IRCT : -Duree d’evolution =

-DFGe=
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