Néphropathie
du
Purpura Rhumatoide

Dr G BourdatMichel
CHU de Grenoble
Le 19/06/2009




Purpura Rhumatoide (PRh) ou
purpura de Henoc!schoenlein

» VVascularite la plus frequente chez I'enfant:

— 14 a 20/ 100 000 enfants par an
(pic de frequence maximale 4 -7 ans)

e Vascularite immuno allergique a IgA
atteignant les vaisseaux de petits calibre
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Purpura Rhumatoide
ou purpura de HenocBchoenlein

e Triade classique:
* purpura cutané
e arthralgies ou arthrites
» douleurs abdominales

e Survenant par poussees successives
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Atteinte cutanée du PRh

e Purpura pétechial:
— non thrombopéenigque
— Palpable

— Orthostatique (membres inférieurs, fesses)
— Parfois confluant

e Macules, papules
* Plagques urticariennes
 (Edemes localisés (chevilles)
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Purpura cutané:
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Atteinte articulaire du PRh

60 a 80 % des cas
Arthralgies ou arthrites
Transitoires et migratrices
Chevilles et genoux
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Atteinte articulaire
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Atteinte digestive:

* Douleurs abdominales:
e Colique
* Douleurs pseudo-chirurgicales

« Hémorragies digestives
e Méléna
e Hématémese

o ComplicationsiliA, perforations, sténose iléale,
pancreatite aigué
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Atteintes plus rares:

Atteinte cérebrale
Atteinte pulmonaire

Atteinte myocardigue

Geénito-urinaires:
e Orchite
o Atteinte urétérale
e Atteinte vésicale >> hématurie

Parotidite
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Diagnostic du PRh:

Facile cliniguement lorsque:
— la triade classique est présente

— I'atteinte cutanee precede les autres atteinte8450
des cas)
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Diagnostic du PRh:

Biologie:
— Aucun test spécifique du diagnostic de PRh
— Aucun test corrélé a la gravité du PRh
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Diagnostic du PRh:

Biologie sera réalisee:
— pour exclure un autre diagnostic
— pour évaluer une atteinte rénale et sa seveéritée
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Diagnostic du PRh:

* Biologie:
— NFES; F XIllI; VS; IgA plasmatiques
— Syndrome inflammatoire modére: VS
— EPS;- IgG; IgM moderée- - IgA
— FR algA, CIC algA, ANCA de type IgA
— ACAN - ; Complément normal ou inflammatoire
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Diagnostic du PRh:

Biopsie cutanée parfois nécessaire:
— Vascularite leucocytoclastique
— Depot périvasculaire d’lIgA
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Pathogénie du Purpura rhumatoide:

e Pathogénie reste imprecise
* Pivot de la maladie = IgA
- IgA sérigues
— Présence de CIC a IgA

— Dépot d’IgA dans les vaisseaux du derme, le tractus
gastro-intestinal et les capillaires glomeérulaires

 Augmentation de la synthese d’IgA et diminution
de la clairance des Cl a IgA
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Pathogénie du Purpura rhumatoide:

* Role de vasoconstricteur: endothéline 1 (ET-1):

— - - de la concentration plasmatique d’ ET-1 dans la
phase aigué / remission et contrble

— Taux urinaires d’ET-1: marqueur pour la durée de la
phase aigué mais pas pour la duree de l'atteintelen

« Ac anticardiolipine de type IgA:
— Marqueur de l'activité du PRh chez les adultes
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La néphropathie
du Purpura Rhumatoide ...

... conditionne le pronostic a long terme

Dr G Bourdat-Michel DES de péediatrie 2009-06-19




Epidemiologie

Néphropathie du PRh:
— 30 a 50 % des cas (80% dans certaines séries)
—-4,5a7,5/100 000 enfants / an
— Environ 450 a 750 enfants par an
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Epidemiologie

2 a3 % vont évoluer vers une IRT

( 10 % si enfants pris en charge par service de
Néphrologie Pédiatrique)
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Pathogéenie de la néphropathie:

Altération de la glycosylation des IgA1l

— Retrouvee dans les néphropathies idiopathiques
a IgA et dans les PRh avec atteinte rénale

— Mais pas dans PRh sans atteinte rénale
— Ni dans néephropathie autre

Nephrol Dial Transplant (1998) 13: 930-934

AC Allen: Abnormal IgA glycosylation in Henoch-Scheenpurpura restricted
to patients with clinical nephritis
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Pathogéenie de la néphropathie:

Activation du complément par la voie des
lectines:
— MBL active la cascade du complément sans Ac

— Depot de MBL et MASP-1 au niveau

glomeérulaire
American Journal of Kidney Diseases, Vol 35, NMar¢h), 2000

MBL: mannose-binding lectin
MASP-1: MBL-associated serine proteases
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Date de survenue de la
nephropathie:

Au cours du 4mois du PR le plus souvent
A chague poussée successive de PR

Rarement avant I'apparition du PR

Mais5 a 10 % : apparition tardive apres M3,
méme si résolution des atteintes extra rénales

Dr G Bourdat-Michel DES de péediatrie 2009-06-19




Dépistage de la Nephropathie du PRh

« Dépistage clinique: « Dépistage biologique :
— Prise systematique de la PA — Albustix®
— poids, cedemes? — Hémastix®
— diurese conservee?
— Hématurie macroscopique?
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Dépistage de la Nephropathie du PRh

En I'absence d’'HTA et de signes urinaires
Il N’y a pas
d’altération de la fonction renale
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Suivi en I'absence d’atteinte rénale Initiale

« Méme si la PA initiale est normale; I’Albustix®t
Hémastix®)négatifs:
— Survelllance sur 6 mois
e M1 . Albustix® 2 fois/semaine

e M2etM 3 . Albustix® 1 fois/semaine
e MAaM®G - Albustix® 2 fois/mois

e 97% des cas d’'anomalies: < 6 mois

H Narchi; Arch Dis Child 2005;90:916-920; Risklohg term renal impairment and
duration of follow up recommended for Henoch-Scle@ampurpura with normal or
minimal urinary findings: a systematic review
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Suivi en I'absence d’atteinte rénale Initiale

Reprise de la méme survelllance
a chaque pousseée,

meme minime
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Adrien, né en 1993 :

Purpura Rhumatoide en mars 2007, pas d’atteinte
renale

Albustix® et Hemastix ® réalisés pendant 6 mois:
negatif
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Adrien:

Fin novembre 2008: apparition d’un tableau de
syndrome nephrotique pur

(Edemes importants; poids de 4 kg
PA 130/66

Arthralgies des chevilles avec quelques pétéechies
Asthénie majeure
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Adrien, né en 1993 :

Créatininémie 80 pumol/l

Clairance de la créatinine: 100 ml/mn/1mz273
Protidémie: 42¢g/l

Protéinurie / créatininurie : 700 mg/mmol
Hématurie: 18 000/ml

>> decision de ponction biopsie renale

Dr G Bourdat-Michel DES de péediatrie 2009-06-19




Adrien:

Biopsie rénale:
— Scléerose mésangiale
— Associee a une GN proliferative endo-capillaire
— Dépo6t mesangiaux d’'IgA

Traitement:

— Corticothérapie associe ensuite a du MMF
— |IEC
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Thérapeuilque du ourpura rnurnatoide:
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Thérapeuticue de la népnropaitnie
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CAT devant Une ngpnropainie cu
Purpura Hnurnatoice (1):
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CAT devant Une ngpnropainie cu
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