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Purpura Rhumatoïde (PRh) ou Purpura Rhumatoïde (PRh) ou 
purpura de Henochpurpura de Henoch--SchoenleinSchoenlein

• Vascularite la plus fréquente chez l’enfant:
– 14 à 20 / 100 000 enfants par an
(pic de fréquence maximale 4 -7 ans)

• Vascularite immuno allergique à IgA 
atteignant les vaisseaux de petits calibre
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Purpura RhumatoïdePurpura Rhumatoïde
ou purpura de Henochou purpura de Henoch--SchoenleinSchoenlein

• Triade classique:
• purpura cutané

• arthralgies ou arthrites 
• douleurs abdominales

• Survenant par poussées successives
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Atteinte cutanée du PRhAtteinte cutanée du PRh

• Purpura pétéchial:
– non thrombopénique

– Palpable
– Orthostatique (membres inférieurs, fesses)
– Parfois confluant

• Macules, papules
• Plaques urticariennes
• Œdèmes localisés (chevilles)
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Purpura cutané:
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Purpura cutané:
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Atteinte articulaire du PRhAtteinte articulaire du PRh

• 60 à 80 % des cas

• Arthralgies ou arthrites
• Transitoires et migratrices 

• Chevilles et genoux
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Atteinte articulaire
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Atteinte digestive:Atteinte digestive:

• Douleurs abdominales:
• Colique 
• Douleurs pseudo-chirurgicales

• Hémorragies digestives
• Méléna
• Hématémèse 

• Complications: IIA, perforations, sténose iléale, 
pancréatite aiguë
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Atteintes plus rares:Atteintes plus rares:

• Atteinte  cérébrale
• Atteinte pulmonaire
• Atteinte myocardique
• Génito-urinaires:

• Orchite
• Atteinte urétérale
• Atteinte vésicale   >>   hématurie

• Parotidite 
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Diagnostic du PRh: Diagnostic du PRh: 

Facile cliniquement lorsque:
– la triade classique est présente

– l’atteinte cutanée précède les autres atteintes (50% 
des cas)
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Diagnostic du PRh: Diagnostic du PRh: 

Biologie:
– Aucun test spécifique du diagnostic de PRh

– Aucun test corrélé à la gravité du PRh
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Diagnostic du PRh: Diagnostic du PRh: 

Biologie sera réalisée:
– pour exclure un autre diagnostic

– pour évaluer une atteinte rénale et sa sévérité
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Diagnostic du PRh: Diagnostic du PRh: 

• Biologie: 
– NFS; F XIII; VS; IgA plasmatiques

– Syndrome inflammatoire modéré: VS 

– EPS;  IgG; IgM modérée;   IgA
– FR à IgA,  CIC à IgA,  ANCA de type IgA

– ACAN - ; Complément normal ou inflammatoire
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Diagnostic du PRh: Diagnostic du PRh: 

Biopsie cutanée parfois nécessaire:
– Vascularite leucocytoclastique 

– Dépôt périvasculaire d’IgA
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Pathogénie du Purpura rhumatoïde:Pathogénie du Purpura rhumatoïde:

• Pathogénie reste imprécise
• Pivot de la maladie = IgA

–   IgA sériques
– Présence de CIC à IgA
– Dépôt d’IgA dans les vaisseaux du derme, le tractus 

gastro-intestinal et les capillaires glomérulaires

• Augmentation de la synthèse d’IgA et diminution 
de la clairance des CI à IgA
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Pathogénie du Purpura rhumatoïde:Pathogénie du Purpura rhumatoïde:

• Rôle de vasoconstricteur: endothéline 1 (ET-1):
–   de la concentration plasmatique d’ ET-1 dans la 

phase aiguë / rémission et contrôle 
– Taux urinaires d’ET-1: marqueur pour la durée de la 

phase aiguë mais pas pour la durée de l’atteinte rénale

• Ac anticardiolipine de type IgA: 
– Marqueur de l’activité du PRh chez les adultes
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La néphropathie La néphropathie 
du Purpura Rhumatoïde …du Purpura Rhumatoïde …

…… conditionne le pronostic à long termeconditionne le pronostic à long terme
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EpidémiologieEpidémiologie

Néphropathie du PRh:
– 30 à 50 % des cas (80% dans certaines séries) 
– 4,5 à 7,5 / 100 000 enfants / an

– Environ 450 à 750 enfants par an
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EpidémiologieEpidémiologie

2 à 3 % vont évoluer vers une IRT 
( 10 % si enfants pris en charge par service de 
Néphrologie Pédiatrique)
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Pathogénie de la néphropathie:Pathogénie de la néphropathie:

Altération de la glycosylation des IgA1
– Retrouvée dans les néphropathies idiopathiques 

à IgA et dans les PRh avec atteinte rénale

– Mais pas dans PRh sans atteinte rénale
– Ni dans néphropathie autre

Nephrol Dial Transplant (1998) 13: 930–934

AC Allen: Abnormal IgA glycosylation in Henoch-Schoenlein purpura restricted
to patients with clinical nephritis
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Pathogénie de la néphropathie:Pathogénie de la néphropathie:

Activation du complément par la voie des 
lectines:
– MBL active la cascade du complément sans Ac
– Dépôt de MBL et MASP-1 au niveau 

glomérulaire

MBL: mannose-binding lectin

MASP-1: MBL-associated serine proteases

American Journal of Kidney Diseases, Vol 35, No 3 (March), 2000



dépôts immunohistochimiques de MBL MASP-1

C3b/C3c C5b-9
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Date de survenue de la Date de survenue de la 
néphropathie:néphropathie:

• Au cours du 1e mois du PR le plus souvent
• A chaque poussée successive de PR

• Rarement avant l’apparition du PR

• Mais 5 à 10 % : apparition tardive après M3,
même si résolution des atteintes extra rénales
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Dépistage de la Néphropathie du PRhDépistage de la Néphropathie du PRh

• Dépistage clinique:  
– Prise systématique de la PA
– � poids, œdèmes?
– diurèse conservée?
– Hématurie macroscopique? 

• Dépistage biologique :
– Albustix®
– Hémastix®
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Dépistage de la Néphropathie du PRhDépistage de la Néphropathie du PRh

En l’absence d’HTA et de signes urinaires, 
il n’y a pas 

d’altération de la fonction rénale
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Suivi en l’absence d’atteinte rénale initialeSuivi en l’absence d’atteinte rénale initiale

• Même si la PA initiale est normale; l’Albustix®(et 
Hémastix®)négatifs:
– Surveillance sur 6 mois 

• M 1 : Albustix® 2 fois/semaine
• M 2 et M 3 : Albustix® 1 fois/semaine
• M4 à M 6 : Albustix® 2 fois/mois

• 97% des cas d’anomalies: < 6 mois

H Narchi; Arch Dis Child 2005;90:916–920;   Risk of long term renal impairment and 
duration of follow up recommended for Henoch-Schoënlein purpura with normal or 
minimal urinary findings: a systematic review
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Suivi en l’absence d’atteinte rénale initialeSuivi en l’absence d’atteinte rénale initiale

Reprise de la même surveillance 
à chaque poussée, 

même minime
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Adrien, né en 1993 :Adrien, né en 1993 :

� Purpura Rhumatoïde en mars 2007, pas d’atteinte 
rénale

� Albustix® et Hémastix ® réalisés pendant 6 mois: 
négatif
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Adrien:Adrien:

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

� Œdèmes importants; � poids de 4 kg

� PA 130/66
� Arthralgies des chevilles avec quelques pétéchies
� Asthénie majeure 
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Adrien, né en 1993 :Adrien, né en 1993 :

• Créatininémie 80 µmol/l
• Clairance de la créatinine: 100 ml/mn/1m²73
• Protidémie: 42g/l
• Protéinurie / créatininurie : 700 mg/mmol
• Hématurie: 18 000/ml

• >> décision de ponction biopsie rénale 
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Adrien:Adrien:

Biopsie rénale:
– Sclérose mésangiale
– Associée à une GN proliférative endo-capillaire
– Dépôt mésangiaux d’IgA

Traitement:
– Corticothérapie associé ensuite à du MMF
– IEC 
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Adrien:Adrien:
En fait: plusieurs poussées modérées depuis la 1ère

poussée de PRh sur 12 mois associant:
� Asthénie
� Nausées, douleurs abdominales
� Arthralgies 
� Et quelques taches purpuriques

Spontanément résolutives en 3 à 4 jours
Aucune exploration reprise 
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Adrien:Adrien:
Évolution vers la chronicité sur 2ème biopsie avril 2009

� 8 glomérules sur 12 en pain à cacheter
� Sclérose mésangiale diffuse
� Pas de prolifération

� arrêt du Cellcept
� IEC  associé à ARA II



Diagnostic biologiqueDiagnostic biologique
de la néphropathie de la néphropathie 
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PRh: en cas de positivité de la BU:

Fonction rénale:
Créatininémie, clairance

Débit de la protéinurie:
Protéinurie des 24 heures (normale < 0,150 mg/m²/j ) 
Rapport protéinurie / créatininurie (< 30 mg/mmol)
Rapport micro albuminurie / créatininurie (< 3mg/mmol)

Recherche d’une syndrome néphrotique:
Protidémie et albuminémie
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Atteinte clinique de sévérité variable:Atteinte clinique de sévérité variable:

Hématurie microscopique ou macroscopique

Protéinurie d’importance variable 50%
Syndrome néphritique aigu

Syndrome néphrotique (SN)
Association syndrome néphritique et SN

• HTA,  parfois isolée



Dr G BourdatDr G Bourdat--MichelMichel DES de pédiatrie 2009DES de pédiatrie 2009--0606--1919

Gravité clinique de la néphropathie:Gravité clinique de la néphropathie:

1. Néphropathie minime:
– Hématurie micro ou macroscopique
– Protéinurie minime:    0,150 à 0,3 g/m²/j 

ou Pt u/Cr u < 70 mg/mmol
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Gravité clinique de la néphropathie:Gravité clinique de la néphropathie:

2. Néphropathie modérée:
– Protéinurie modérée:   de 0,3 à moins de 1 g/m²/j

ou Pt u / Cr u 70 à 200 mg/mmol
– Sans Sd néphrotique ni néphritique
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Gravité clinique de la néphropathie:Gravité clinique de la néphropathie:

3. Néphropathie sévère
– Protéinurie importante +/- Sd néphrotique

• Protéinurie > 1g/m²/j
• Ou Pt u / Cr u > 200 mg/mmol

– Sd néphritique
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Gravité clinique de la néphropathie:Gravité clinique de la néphropathie:

4. GN avec IRA rapidement progressive:
– Clairance < 70 ml/min/1m²73
– > 70% de croissants à la PBR



Biopsie rénaleBiopsie rénale
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Biopsie rénale: IF fait la diagnosticBiopsie rénale: IF fait la diagnostic

Dépôts d’IgA diffus dans le mésangium et le long 
des vaisseaux capillaires, dans tous les glomérules.
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La MO précise la gravité de La MO précise la gravité de 
l’atteinte rénalel’atteinte rénale

Hypercellularité segmentaire et focale
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Classification de l’ISKDC:Classification de l’ISKDC:
gravité histologiquegravité histologique

I. Altération minimale

II. Prolifération mésangiale pure

III. Prolifération segmentaire ou diffuse < 50% de croissants

IV. Prolifération segmentaire ou diffuse 50 à 75 % de croissants

V. Prolifération segmentaire ou diffuse > 50% de croissants

VI. Lésions de GN membrano-proliférative
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Exemple de GN segmentaire et focal
Patient avec SN et présence de 15% de croissants épithéliaux
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GN proliférative endo et extra capillaire
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Quelles indications pour une PBR?Quelles indications pour une PBR?

L’intérêt d’une PBR est double:
– Confirmer le diagnostic de PR par l’histologie

– Préciser la sévérité de l’atteinte rénale en vue 
d’une décision thérapeutique

Analyse préalable du rapport bénéfice / risque
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Quelles indications pour une PBR?Quelles indications pour une PBR?

Indication de PBR si 
• GN rapidement progressive?
• GN protéinurie > 1 g/m²/jour ?
• Syndrome néphrotique?
• Syndrome néphritique ?
• Protéinurie plus modérée mais persistante?

En fait selon le pronostic  et la thérapeutique 
envisagée



Évolution et pronosticÉvolution et pronostic



Dr G BourdatDr G Bourdat--MichelMichel DES de pédiatrie 2009DES de pédiatrie 2009--0606--1919

Évolution et pronostic:Évolution et pronostic:

• Guérison habituelle de la néphropathie sans 
complication

• IRC chez 2 % des enfants dans une population  
non sélectionnée

• 3 à 5 % des enfants en IRT le sont après une 
néphropathie de PR
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Évolution et pronostic:Évolution et pronostic:

Gravité de la néphropathie corrélé à:

• L’âge 
(sévérité adulte > adolescent > enfant)

• La présence de sang dans les selles
• L’atteinte associée du SNC
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Évolution et pronostic:Évolution et pronostic:

Pronostic corrélé à l’importance des manifestations 
rénales initiales:

� Hématurie:  guérison complète
� Protéinurie < 0.3 ou 0,5 g/m²/j: guérison le + souvent
� Protéinurie modérée (de 0.3 à < 1g/m²/j): complications 

tardives possibles …  10 /15 % des cas
� Protéinurie � 1g/m²/j et/ou IR initiale: 25 à 30 % de 

séquelles rénales graves

Corrélation inverse entre l’importance de la 
protéinurie et la filtration rénale
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Étude Suédoise Halling et al 2005Étude Suédoise Halling et al 2005

116 ±1149Groupe contrôle

103 ± 2573Total

79 ±26115. AN + SN

88 ± 2764. SN

106 ± 26173. AN

108 ±18272. Protéinurie 

118 ±20121. Hématurie

ml/mn/1m²73

GFRnb

AN = syndrome néphritique aigu
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Évolution et pronostic:Évolution et pronostic:

Pronostic corrélé à l’importance des lésions 
histologiques initiales:
– Existence de prolifération extra cellulaire
– Pourcentage de glomérules atteints

Il n’y a pas toujours une bonne corrélation entre la 
clinique et l’histologie
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Étude Suédoise Halling et al 2005Étude Suédoise Halling et al 2005

VIVIIIIII

ISKDCGrade  nb

26198540Total

13411105. AN + SN

0122054. SN

01623123. AN

11731132. Protéinurie

01. Hématurie
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Thérapeutique du purpura rhumatoïde:Thérapeutique du purpura rhumatoïde:

Traitement symptomatique:

� Maintien de l’hydratation ( surtout dans les formes avec 
atteinte digestive sévère associée)

� Correction des anomalies hydro électrolytiques

� Traitement de l’HTA:
� Inhibiteur de l’enzyme de conversion de l’angiotensine

� Repos au lit n’influe en rien l’atteinte rénale
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Thérapeutique de la néphropathie duThérapeutique de la néphropathie du
Purpura Rhumatoïde:Purpura Rhumatoïde:

• Aucune étude randomisée et contrôlée à ce jour … 

• Effet préventifde la corticothérapie sur l’atteinte rénale:   
petites doses sur 2 à 4 semaines dès le début du PRh
Aucune bénéfice sur méta-analyse

W Chartapisak et al, Prevention and treatment of renal disease in Henoch-Schoënlein
purpura: a systematic review Arch Dis Child 2009; 94; 132-137
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Thérapeutique de la néphropathieThérapeutique de la néphropathie

� Corticothérapie orale: efficacité controversée

� Corticothérapie injectable suivi de corticothérapie orale
semblent améliorer le pronostic rénal

Mais aucune étude randomisée
Pediatrics 2007; 120; 1079-1087  revue systématique – 15 articles 

>> efficacité + sur réduction de l’atteinte rénale persistante
mais définition de l’atteinte rénale varie

3 / 15 prospectives
nombre limité d’enfants par étude 
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Thérapeutique du Thérapeutique du 
Purpura Rhumatoïde:Purpura Rhumatoïde:

Perfusions de Méthyl Prednisolone systématiquement 
proposées dans les formes sévères

� syndrome néphrotique
� ou prolifération extra capillaire importante 

(grade IV ou V de l’ISKDC)

Trois perfusions de 1000mg/m²/jour (tous les 2 jours)

Relayées par une corticothérapie orale 
Traitement doit être précoce dès le 1e mois
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Thérapeutique de la néphropathie duThérapeutique de la néphropathie du
Purpura Rhumatoïde:Purpura Rhumatoïde:

� Bénéfice d’un traitement par cyclophosphamide ou 
cyclosporine?

� Plasmaphérèse seule  dans les formes très sévères??

16 enfants traités, pas de randomisation 
Mohan Shenoy, Treating severe Henoch-Schönlein and IgA nephritis with plasmapheresis

alonePediatr Nephrol; 2007, 22: 1167-1171
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Thérapeutique de la néphropathie duThérapeutique de la néphropathie du
Purpura Rhumatoïde:Purpura Rhumatoïde:

Traitement protecteur rénal: 
� IEC 
� ARA II 

R Coppo, IEC et néphropathie à Ig A J Am Soc Nephrol 2007
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CAT devant une néphropathie du  CAT devant une néphropathie du  
Purpura Rhumatoïde (1):Purpura Rhumatoïde (1):

Hématurie microscopique ou macroscopique isolée:
� Guérison dans tous les cas
� Pas de thérapeutique à envisager

� Surveillance régulière TA, H/ml et protéinurie (dosage sur 
une miction albuminurie, protéinurie, créatininurie)
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CAT devant une néphropathie du  CAT devant une néphropathie du  
Purpura Rhumatoïde (2):Purpura Rhumatoïde (2):

GN maligne, rapidement progressive:
� PBR pour confirmer la gravité histologique
� Généralement multi thérapie mais ??? 

Perfusions de Méthyl Prednisolone 
Cyclophosphamide / Cyclosporine / Azathioprine
Dipyridamole
Echanges plasmatiques
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CAT devant une néphropathie du  CAT devant une néphropathie du  
Purpura Rhumatoïde (2):Purpura Rhumatoïde (2):

GN maligne, rapidement progressive:
Can azathioprine and steroids alter the progression of severe Henoch-

Schnlein nephritis in children? Pediatr Nephrol (2005) 20:1087–1092;    
20 patients

Cyclosporin A therapy for severe Henoch-Schnlein nephritis with
nephrotic syndrome; Pediatr Nephrol (2005) 20:1093–1097:  7 patients
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CAT devant une néphropathie du  CAT devant une néphropathie du  
Purpura Rhumatoïde (3):Purpura Rhumatoïde (3):

SN, association SN et néphrétique
Protéinurie � 1g/m²/jour
• Thérapeutique améliore le pronostic
• Pas de PBR immédiate *
• Perfusions de Méthyl Prednisolone relayées par corticothérapie orale

…. Surveillance  armée…

(* sauf étude prospective thérapeutique) 
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CAT devant une néphropathie du  CAT devant une néphropathie du  
Purpura Rhumatoïde (4):Purpura Rhumatoïde (4):

…. Surveillance  armée…

• Suivi protéinurie, micro albuminurie et fonction rénale 

• À M1 / M2 si  pas de baisse importante de la protéinurie: 
réalisation d’une PBR

Lésions aiguës: intensification du traitement
Lésions chroniques: inhibiteurs de l’ECAT
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CAT devant une néphropathie du  CAT devant une néphropathie du  
Purpura Rhumatoïde (5):Purpura Rhumatoïde (5):

Protéinurie modérée: ???  
(0.3 < protéinurie < 1 g/m²/j)

• Risque de séquelles existe, non négligeable, à 10 / 20 ans
• Lésions aiguës 15/21 jours puis fibrose …

• Surveillance protéinurie / fonction rénale / TA  à J10

Persistance à J10:  indication de PBR …. pour instaurer un 
traitement
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CAT devant une néphropathie du  CAT devant une néphropathie du  
Purpura Rhumatoïde (6):Purpura Rhumatoïde (6):

Persistance à J10:     indication de PBR …. pour 
instaurer un traitement:

• Prolifération mésangiale endocapillaire isolée: 
corticothérapie orale 
(schéma des néphroses lipoïdiques sur 4 mois 1/2)

• Prolifération extra capillaire: 
perfusion de MP puis corticothérapie orale

• Lésions de fibrose:
inhibiteurs de l’ECAT


