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PHYSIOPATHOLOGIE

A. ATTEINTE GLOMERULAIRE (pieds de podocytes) probablement en lien avec une activation de certains Lymphocytes T avec production d’AC et de toxines (TNF, IL) (
1. Perte de protéines et albumine par perte de la charge négative de la membrane basale (( perte d’albumine chargée négativement et qui n’est plus repoussée)
· Diminution de la liaison de l’albumine à : 

· ↓Transferrine( Anémie microcytaire hypochrome

· ↓TBG ( diminution de la thyroxine (T4) ( anomalies des tests thyroïdiens
· ↑Médicaments libre ( risque d’augmentation de la faction libre (toxicité au pic) et diminution de la T1/2 (durée effet diminué) 

· Cholécalciférol Binding protéine ( ↓Vitamine D ( Hyper PTH

· ↑Acide arachidonique libre ( augmentation production TXA2

· Lpa libre ( diminution de la fibrinolyse

· ↑Calcium libre puis hypocalcémie
· Perte protéine transporteuse Zn et Cu ( hypo Zn et Cu
· Perte de protéines utiles :

· IgG ( risque infectieux à germes encapsulés (péritonite à pneumocoque)

· Protéines anti coagulantes (ATIII, protéine C et S) et des facteurs XI et XII ( risque de thromboses (veines rénales, jambes, embolie pulmonaire)
· Perte HDL

· NB : la CRP est trop grosses donc pas touchée par cette perte et reste utilisable en clinique

· Excès de production en réaction de protéines et lipo-protéines par le foie :

· ↑Ferritine

· ↑TXA2
· Facteur de coagulation (V, VII, VIII (+ von Willebrand), X et XIII, ferritine) ( hyper agréabilité plaquettaire et thrombocytose( thromboses 
· Hyperlipidémie (VLDL, LDL)

B.  REABSORPTION INAPPROPRIEE DE SODIUM PAR LES REINS AU NIVEAU DU TUBE COLLECTEUR DISTAL
· Réabsorption massive de Na au niveau du tubule collecteur cortical (sur activation de la 3Na/2K –ATPase baso-cellulaire et surexpression des canaux ECNa apicaux effet global de réabsorption massif de Na))( surcharge en sodium ( besoin d’une restriction des apports en sodium dans la diète

· Incapacité d’excréter du Na au niveau du TC distal médullaire interne (dégradation accélérée du cGMP rend l’effet de l’ANP nul)( pas de correction possible en cas d’HTA

[image: image14.png]40|

20|

Porients Cumulative Percent

Y S T R S S
W2 a9 ah st gn s gh
Week During Which Response Occurred

Figure 1. Cumulative distribution of time to response for

initial responders. Note that
of d:

prednisone therapy. Reprinted with permission from J Pediatr.
1981;98:561-564.



[image: image2.png]LUMIERE ————————~ SANG.

(CELLULE INTERCALARE |
polarisée.

réabsorption HCO3

‘CELLULE PRINCIPALE

séerétion HCO

+ réabs. k-

cELLULE "F“f“‘"l
polarisée





C. ATTEINTE DE LA PERMEABILITE VASCULAIRE ENDOTHELIALE GENERALE (mécanisme probablement similaire à l’atteinte rénale)( accumulation asymétrique de l’eau et sodium dans l’espace extra cellulaire ( Atteinte des jonctions occlusives endothéliales (tight jonction) : ZO-1, P-cadhérines, caténines (AC de L.T ; TNF-) et des atteintes du cytosquelette possiblement (en lien avec le relargage de calcium intra cellulaire et l’activation de protéine C)
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Fig. 1. Mécanismes de la formation des cedémes au cours du syndrome néphrotique.





CE QUI N’EST PLUS CONSIDERE COMME VRAI COMME MECANISME DANS LE SN :
· La fuite de liquide vers l’extracellulaire vient de l’hypo-albuminémie et de la baisse de l’osmolarité ( Non car :
· Les rats analbuminémiques n’ont pas d’œdèmes
· L’injection d’albumine n’induit pas de natriurèse.
· L’osmolarité extracellulaire s’aligne assez vite avec celle plasmatique et n’explique donc pas les œdèmes.
· L’activation du SRAA (dans les SN hypovolémiques)(NON, le SRAA n’explique pas la présence des œdèmes lorsque car lorsqu’on ôte la glande surrénale, on ne fait pas disparaître les œdèmes.
· La volémie fait les œdèmes ( Non a été démontré comme non corrélée.
· L’ADH bien qu’anormalement haute ne joue pas de rôle car les rats Brattleboro qui n’en sécrètent pas ne sont pas différentes.
TRIADE DIAGNOSTIQUE :

1/ PROTEINURIE MASSIVE:  

· 3+ 4+ de protéines au stix urinaire (plus sensible à l’albumine qu’aux autres protéines): 
· + 

= 
0.3 
g/L 
( GN peu probable
· ++ 
= 
1 
g/L
( GN possible

· +++/++++ 
= 
5-10 
g/L
( GN probable si symptômes (HTA, œdèmes, anorexie, fatigue)

· Chez l’enfant, favoriser le spot urinaire car la récolte d’urine de 24h est difficile: Un protéinurie est de range néphrotique si le 

Rapport Uprotéine (mg/L)/Ucréatinine (mmol/L) > 300 mg/mmol 

(ou > 3.5 mg/mg)
· La récolte des urines de 24h (2ème choix car peu pratique)

· Chez l’enfant : protéinurie > 50 mg/kg/24h ou 40 mg/h/m2
· Chez l’adulte : > 3-3.5 g/24h 
La protéinurie est souvent très élevée au début puisque la concentration urinaire dépend la concentration plasmatique en albumine
2/ HYPO-ALBUMINEMIE < 30 g/l (et peut chuter ad 10 g/L) et hypo-protéinémie < 50-60 g/L
3/ ŒDEMES GENERALISES ( Surtout parties déclives et tissu conjonctif lâche: 
· Périorbitaires

· Hydrocèle
· Chevilles /bas du dos
+ Sérosites  ( Ascite, épanchement pleural, épanchement péricardique
+ Hyper-lipidémie (augmentation synthèse lipo-protéines, TG et CHL et fuite urinaire des HDL)
+ Anorexie, douleur abdominales (CAVE péritonite, pancréatite !), diarrhées, irritabilité 

ETIOLOGIES SELON ÂGE DE PRÉSENTATION
1/ SN avant 1 an ( 70% SONT D’ORIGINE GENETIQUE, CORTICO RESISTANTS ET DE MAUVAIS PRONOSTIC
2/ SN après 1 an (pic 2-10 ans)
·  GN « MINIMAL CHANGE »  = 80-90%
· 90% cortico-sensibles mais 50-60% de récidives !
·  « GSFS » = 10%= Glomérulo- Scléroses Focale (certains glomérules) et Segmentaire (parties du glomérule) 
· 15-20% de réponse aux corticostéroïdes 
· Le diagnostic sur la biopsie post un échec d’un traitement corticoïde de 4 sem. 
· L’évolution se fait vers une perte progressive de la fonction rénale en 2-10 ans
· Greffe de rein (mais 50% de récidives post greffe !). 
· Rechercher des maladies associées : 
· Diabète
· Obésité
· Reflux
· Sd d’Alport (atteinte rénale, surdité +/- atteinte oculaire)
· Myélome multiple
· Immunodéficience
· Héroïne.
· AUTRES 10% : 
· GN primitives :

· GN Extra-Membraneuse
· GN Membrano-Prolifératives.
· GN Crescentriques
· GN secondaires :

· Post infectieuse

· Maladies parasitaires (Plasmodium, malariae, Shistosoma mansoni, filariose, lèpre)

· Purpura rhumatoïde HS (IgA)
· Lupus (( augmentation des Ig ou lieu de baisse )
· Anticorps anti-MBG ou ANCA
· Angéites nécrosantes

· Causes diverses

· Syndrome d’Alport

· SHU

· Amylose

· Hypoplasie rénale

· Ostéo-onychodysplasie

· Drépanocytose
3/ SN après 12 ans ( Risque augmenté de Glomérulo-Sclérose
4/ SN chez l’adulte: 

· 35% de GN extra-membraneuse 

· 15% de Minimal change qui sont aussi à 90% cortico-sensible avec de rares récidives multiples

· 10% Hyalinose focale et segmentaire

· 10% Lupus

· 10% Diabète

· 10% Amyloïdose

·  5% GN Membrano-Prolifératives.
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‘ONs=congenital nephrotic syndrome, Cr=creatnine, FS GS =focal-segmenal glomerular sclerosis, HSP=Henoch-Schonlein purpura, LN =lupus nephrids,

‘glomerulonephrits, PSGN=poststreprococcal glomerulonephrits, UPr=urine protein
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DIAGNOSTIC DIFFÉRENTIEL:
· Insuffisance cardiaque, péricardites constrictives 

· Insuffisance hépatique, cirrhoses 
· Dénutrition, malabsorption
BILAN POSSIBLES +/- EXTENSIFS SELON LES CONDITIONS: 
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· Poids (rétention liquide, ascite ?), taille (pour calculs)
· TA (HTA ?)
· Diurèse
· Stix urinaire (pour rechercher protéinurie)
· Significatif si > 2+

· A répéter 3 x à 1 sem. d’intervalle pour prouver la protéinurie chronique

· A réaliser sur première urines du matin pour exclure une protéinurie orthosatique.
· Faux positif si 
· Désinfection locale (chlorhexidine, benzalkonium

· Hématurie, 
· UpH alcalin (>7,0)
· Urines trop concentrée ou diluée.

· Spot urinaire ( estimation de la perte en protéine par les reins et du lieu de l’atteinte.
· Rapport U protéine (mg/L)/U créatinine (mmol/L) > 300-350 mg/mmol (3.5 mg/mg)
· FENa ( si < 1% = insuffisance pré-rénale sur hypovolémie (activation SRAA) 
· TRP: Taux de Réabsorption du Phosphate ( si abaissé signe une atteinte tubulaire distale. 

· Calciurie (calcium/créatinine)( néphrocalcinose, calculs, atteinte tubulaire distale
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· Sédiment urinaire ( 
· Cylindres de GB ou GR, éosinophiles

· Bactéries

· Cristaux.

· Uricult 

· Fonction rénale : 
· Electrolytes sanguin : Na+, K+, Cl-, Ph (hyper PTH sur baisse transporteur cholécalciférol), 
· Gazométrie : Ph, glycémie et calcémie
· Urée, créatinine plasmatique
· Protéines, albumine (abaissée < 30 g/L et 60 g/l respectivement dans SN)
· FSC 

· Thrombocytose 

· GB (infection)

· GR : anémie dans atteinte rénale chronique (perte EPO, transferrine et sidérofilline)
· CRP (infection)
· VS (Sd Néphrotique)
· Bilan phosphocalciques : 
· PTH

· 25-Vit D

· 1,25-Vit D 

· Crase :
· TP, PTT, Fibrinogène
· AT-III
· D-dimères, si spt de thrombose
· Si suspicion d’infection à GAS (GN post streptococcique): 

· ASLO

· Anti-strepto-dornase

· Anti-DNAse B 
· Si signes extra-rénaux  ( Dosage du complément C3c (fraction la plus stable de C3), C4, CH50
· Baisse du C3 isolé (voie alterne)( piste infectieuse ou perte rénale
· Baisse C4 (+/- C3) (voie classique) ( piste complexes immuns
· CH50 = test de la cascade globale du complément

· Attention 

· Une hyperlipidémie (possible dans le SN) peut faire surévaluer les valeurs du complément et donc masquer un déficit

· Une insuffisance hépatique (siège de la production du complément) fera baisser le complément sans que cela soit interprétable
· Bilan lipidique : TG, CHL, LDL, HDL :

· Pas nécessaire lors d’une 1ère crise

· Utile surtout pour le suivi des crises prolongées 
· Electrophorèse des protéines urinaires 
· Dosage des IgA (M. de Berger)
· Pour les adultes : 
· Tests hépatiques

· Sérologies hépatites B, C et HIV, TSH.

· US rénal si hématurie avant une biopsie ( Rechercher :
· Malformations

· RVU

· Calculs

· Kystes

· Tumeur

· Thrombose de la veine rénale

· Ponction biopsie rénale si cause idiopathique peu probable 
( si:

· < 1 an

· > 11 ans 

· HTA+++

· Insuffisance rénale

· Hématurie 

· Baisse du complément C3

· Persistance protéinurie sous traitement corticoïde après 3-4 semaines ( pour déterminer le type de glomérulopathie.
COMPLICATIONS:
· ANOMALIES DE LA VOLEMIE :

· 42% des cas, volémie normale

· 33% des cas, hypovolémie sur fuite dans les œdèmes ou diurétiques avec risque de choc et thrombose ( Pister en cas de doute les signes au labo d'hémoconcentration:

· Rapport créatinine urinaire/plasmatique > 40

· Rapport urée urinaire/plasmatique >10
· 25% des cas, hypervolémie ( HTA réfractaire aux ttt:

· Le rein néphrotique retient su Na => de l’eau (via SRAA) => discuter avec néphrologue restriction sodée et hydrique+/- diurétiques (amiloride/Lasix®) 
· NB : Le traitement de corticostéroïde accentue l’HTA

· RISQUE THROMBO-EMBOLIQUE (veine rénale, pulmonaire, sinus sagittal, cathéters) 
· Rare chez l’enfant (2-4%)
· 40% chez l’adulte surtout les veines rénales et les veines des membres chez l’enfant 

· Favorisé par :

· Immobilisation
· Hémoconcentration sur déshydratation +/- diurétiques 
· Albuminémie ≤ 20 g/L 
· Signes d’appels pour thrombose rénale :

· Hématurie mascroscopique

· Réaugmentation de la protéinurie

· Détérioration rapide de la fonction rénale (créatinine)

· TROUBLES ELECTROLYTIQUES (SI INSUFFSANCE RENALE) ( à surveiller quotidiennement :

· Hypo-natrémie secondaire à une stimulation de la production d’hormone antidiurétique secondaire à une hypovolémie relative en raison des oedèmes et de 3ème secteur ( se traite par restriction hydrique ad correction et si hyponatrémie <125 mmol/l par perfusion d’albumine sans diurétique
· Hypo-calcémie par perte rénale de la cholecalciférol binding protéine et fuite urinaire de 25-OH-D3
· Hyperglycémie secondaire au traitement corticoïdes
· Hyper-kaliémie (rare)
· Hyper-créatininémie modérée par légère insuffisance pré-rénale (diminution de la FG)

· RISQUE INFECTIEUX:

· Perte de : 
· Immunoglobulines (perte rénale et diminution production)
· Complément (opsonisation)

· Traitement corticostéroïdes ( immunité cellulaire défectueuse ( Altération fonction LT et B
· Œdème Ascite = Milieux de culture !
( Risque augmenté d’infection à germes encapsulés : E.Coli, Pneumocoque (péritonite à pneumocoque), Klebsielles, Hemophilus influenza et gonocoque car
TRAITEMENT
· HOSPITALISATION 
· si œdèmes +++ pour traitement par push de corticoïdes

· Surveiller épanchement, ascite, péricardite, ep.pleural
· DIÈTE :
· Restriction sodée avec 0.5 mmol/kg/j voire carrément sans sel en crise durant une corticothérapie à haute dose pour limiter la rétention hydrique et les œdèmes. 

· Apport riche en protéines : 1-2 g/kg/j

· Limiter apport en sucres (corticothérapie)

· Apport normo-lipidique

· Supplémenter en Vit D-calcium les enfants: 400-800 U/j jusqu’à l’arrêt de la corticothérapie car perte de vitamine D sur perte rénale de la cholecalciférol binding protéine ( risque d’ hyperparathroidie 2°
· Selon durée des symptômes, discuter ajouter supplément en Cuivre et Zinc
· Restriction hydrique uniquement si hyponatrémie < 125 mmol/l SANS HYPOVOLÉMIE ( si hypovolémie ( donner de l’albumine et pas du NaCl 0,9% !!!
· CORTICOTHERAPIE sera probablement efficace (80-90% réponse) chez 1-8 ans
· Prédnisone (ou prednisolone) 2 mg/kg/j en 1-2 doses (max 60 mg/j) vs 60 mg/m2/j (ad max. 80 mg/j en 2-3 doses) pendant 6 semaines (ou 30 jours)

· S’attendre à un début de réponse après 3-5 jours de traitement (parfois 10 jours)
· Passer ensuite à un traitement alterné 1 jour sur 2 en 1 dose le matin pd 1-4 mois 

· Diminuer ensuite par paliers de 10% (ou 15 mg/m2) chaque 2 semaines 

· Plus la durée de traitement avant rémission est longue plus le taux de rechute est grands.

· Si échec après 4-6 sem. de Prédnisone => donner 3 perfusion de Solu-Médrol® (méthylprédnisolone) 1 g/1,73m2  espacée de 48h avec poursuite du traitement corticoide habituel entre les perfusion et 8 jours après=> si échec = SN cortico-résistant ! Risque d’échec du traitement corticoïde si hématurie, HTA, IR, <1  an ou > 8 ans. 
[image: image7.png]Recommandation n°23  [Premiére cure thérapeutique]

Le traitement d‘attaque du SN idiopathique fait appel en premiere intention a la
corticothérapie selon les protocoles suivants:

Enfant: Prednisone 60 mg/m?/j x 4 semaines, puis, 60 mg/m?/2j x 4 semaines,
puis, 40 mg/m?/2j x 4 semaines, puis 30 mg/ m?/2j x 4 semaines, ensuite réduction
progressive par paliers de 5 mg sur une durée de 3 mois. Durée totale : 6 a 7 mois

Adulte: Prednisone 1,5 mg/kg/j x 02 mois, puis, 1,5 mg/kg/2j x 02 mois, ensuite
réduction progressive sur une durée de 2 a 3 mois. Durée totale : 6 a 7 mois

[Grade A]





[image: image8.png]Recommandationn°24 [Premiere cure thérapeutique, suite]

Si le syndrome néphrotique persiste a lissue de 4 semaines de traitement, 3
perfusions de méthylprednisolone a la dose de 1g/1,73m?2 sont réalisées a 48h
d'intervalle. La corticothérapie orale est poursuivie a la méme dose entre les
perfusions et 8 jours apreés les perfusions de méthylprednisolone

[Accord professionnel]
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Prednisone (Cortancyle)
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Evaluation aprés 4 semaines
- corticorésistance - iopsie rénale + modification thérapeutique
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puis artét, soit une durée totale de 4,5 mos;





· SURVEILLANCE QUOTIDENNE DE:
· Constants vitales

· Poids (3ème secteur, dH)
· T° (infection)

· FC (désyhdratation, 3ème secteur)

· FR (oedème pulmonaire de surcharge volémique ou IC)

· TA HypoTA ( anurie  ou HTA = céphalées
· SURVEILLER FONCTION RENALE 
· Diurèse (hypovolémie, IRA ?)

· Spot urinaire 1x/j (rapport Uprotéine/Ucréatinine) + gazométrie (calcium, glycémie)

· Bilan rénal complet 1-2x/sem.:Na, K, Ca, Ph
· LE TRAITEMENT DES ŒDÈMES n’est justifié QUE SI ŒDÈMES SÉVÈRES :

· ALBUMINE 20% (1g/kg ;max. 25 g) en perfusion lente avec CTRL de la TA +/- Lasix demi dose de Lasix® à mi-course et 2ème demi dose en fin de perfusion d’albumine si les oedèmes sont mal tolérés ( très efficace si albuminémie de départ <15 g/l et si hypovolémie symptomatique (tachycardie, hypoTA)ex : en 60 min IV  ce traitement est à réserver en cas de  :
· Oligo-anurie (hypovolémie sur 3ème secteur)

· Oedème menaçants (cardiaques, pulmonaires) ou très massifs

· Douleur abdominales (en dehors de péritonite !)

· Hyponatrémie < 125 mmol/L (sans Lasix® dans ce cas).

· Alcalose métabolique avec bicarbonates > 30 mmol/L (mécanisme : contraction du milieu intracellulaire avec stimulation du système rénine-angiotensine-aldostérone avec rétention de Na+ et perte de K+, ensuite au niveau rénal, il y a une réabsorption du K+ contre du H+ qui génère l’alcalose métabolique)
· Nb: l’effet de l’albumine ne dure que 24h en général, on préfère limiter les grands mouvements d’eau et les risque de réaction sur l’albumine. La perte de l’albumine augmente la fraction libre des médicaments qui risquent d’avoir une toxicité augmentée (surdosage) 
· TRAITER L’HYPERTENSION
· HTA aigüe
· Aprical® (nifédipine ) à répéter après 20 mn si besoin:

· si < 5 Kg , max 1mg/dose

· si 5-10 Kg, max 2mg/dose
· si > 10 Kg, max 5mg/dose

· Si HTA chronique ( préférer un IECA comme l’énalapril (Reniten®) au anticalciques. Les IECA auraient un effet protecteur sur les podocytes contrairement aux anticalciques qui dilatent en pré-rénal et augmente la FG.

· DIURETIQUES
· Il est possible d’ajouter une des  diurétiques mais QUE si œdème invalidants ou HTA sévère ne répondant pas aux IECA (après avis néphro) et toujours après correction de l’hypovolémie et en surveillant la kaliémie car risque d’augmenter les thromboses et le choc hypovolémique. ( Amiloride (0.5-0.7 mg/kg/j) + Lasix® (furosémide : 1-2 mg/kg/jour) 

· Lasix®+/-Albumine +/- Amiloride +/- Esidrex® [image: image10.jpg]DIURETIQUES DANS SD NEPHROTIQUE
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· SURVEILLER ET PREVENIR LES THROMBOSES :
· Eviter le lit ( physiothérapie !
· Surveiller/corriger l’hypovolémie

· Eviter les perfusions et pose de voies inutiles 
· US-Doppler vasculaire +/- une angio-IRM/ angio-SCAN
· SURVEILLER ET TRAITER LES SURINFECTIONS BACTERIENNES ( 
· Pneumocoque Hib, Méningite ( Vacciner dès le début du SN 

· Grippe ( Tamiflu®

· Varicelle ( Acyclovir
· Ne pas donner de vaccins vivants (ROR, varicelle, Fièvre Jaune, BCG) tant que le patient est immunosupprimé
DEFINITIONS
· Cortico-dépendant si 
· Rechute à l’arrêt des cortico

· Rechute après 3 mois à l’arrêt des corticoïdes. NB : rechute = stix positif pour protéines pendant 5 jours d'affilés.
· Nécessite une dose élevée de cortico pour maintenir la rémission soit >0,5-0,7 mg/kg/2 jours chez l’enfant et >40-60 mg/2jours chez l’adulte

· Cortico-résistant si persiste après 4 semaines de corticoïdes oraux et malgré un traitement IV de Solu-Médrol® (méthylprédnsione) de 3 doses de 1h/1,73/m2/j à de 48h d’intervalle => dans ces cas traiter avec de la ciclosporine A vs tacrolimus vs mycophenolate mofetil vs azathioprine vs …
· Rémission :

· Si stix (protéines) négatif ou traces ou protéinurie < 3-5 mg/kg/j ou < 0,3g/j pendant 3 jours consécutifs.

· Rapport protéinurie/créatininurie < 0,2 en g/g ou à 0,02 en g/mmol 
· albuminémie > 30g/l.
· Rechutes =70% des cas 
· Définition 1 : stix urinaire qui est positif pour les protéines pendant 5 jours d’affilés.

· Definition 2 : rapport protéinurie/créatininurie supérieur à 0,3 g/mmol s’accompagnant d’une hypoalbuminémie inférieure à 30g/l ou d’une protéinurie isolée (rapport protéinurie/créatinine supérieur à 0,11 en g/mmol) pendant plus de 3 semaines.
· Définition 3 : protéinurie >4mg/h/m2 ou prot U/créat U > 1 en g/g ou >0,11 en g/mmol + Spt de SN (oedèmes, prise de poids) pd > 3 semaines. 

· Guérison si pas de rechute pendant 5 ans
SUIVI DES SYNDROME NEPHROTIQUES
[image: image11.png]rRecommandation n°35 [Surveillance clinique]

Compte tenu d'un risque de rechute important et de I'adaptation possible des
protocoles a lévolution individuelle du syndrome néphrotique, la tenue d'un
cahier notant le poids, la protéinurie a la bandelette deux fois par semaine (urines
du matin), les événements cliniques et les doses therapeutiques est nécessaire.
Lors des poussées, il est conseillé de réaliser une bandelette urinaire chaque jour.
En général la périodicité de la surveillance clinique devrait étre :

« 1 fois / semaine, le ler mois ;

« 1 fois / 2 semaines, le 2éme mois ;

o 1 fois / 2 a 4 semaines, pendant 6 mois ;

o 1 fois / mois pendant le reste du traitement ;

« 1 fois / 3 mois en cas de rémission.

[Accord professionnel]





[image: image12.png]Recommandation n°36 [Surveillance paraclinique]

En fonction de I'‘évolution clinique ou en raison des traitements institués, des
examens complémentaires pourraient étre nécessaires : numeération formule
sanguine, vitesse de sédimentation, C réactive protéine, Créatininémie,
Ionogramme sanguin, lonogramme urinaire, Protéinurie, Bilan de coagulation,
Bilan lipidique, Bilan infectieux, Bilan radiologique, Dosages médicamenteux,
Biopsie rénale.

[Accord professionnel]





Recommandations de Bonnes Pratiques Médicales-Syndrome Néphrotique-2012

TRAITEMENT DES RECHUTES
PLUS DE RECHUTES CHEZ L’ENFANT QUE CHEZ L’ADULTE

· Minimal change =90% des causes chez l’enfant et 90% cortico-sensible MAIS avec 50-60% de récidives multiples chez l’enfant. Chez l’adulte que 15% de Minimal change qui sont aussi à 90% cortico-sensible avec de rares récidives multiples.
· Si au décours d’un épisode infectieux la protéinurie ne s’accompagne ni de prise de poids ni de Sd biologique on peut attendre une rémission spontanée sans traitement en2-3 semaines ( CTRL stix et albuminémie 1x/sem.
· Surveiller les rechutes (70% des cas) par stix urinaire quotidien pd 6 mois puis 2-3x/semaines pd 5 ans
· Penser à dépister les rechutes au décours de chaque infection banale et si pas de symptômes (prise de poids) ni SN biologique => on peut espérer une rémission spontanée en  1-2 semaines.
· Traiter les rechutes par corticoïdes 60 mg/m2/j ad obtention de 3-5 jours sans protéinurie puis passer en schéma alterné 1 jour sur 2 et diminuer de 15 mg/m2 tous les 2-4 semaines ou passer à un traitement de 40 mg/m2/j alterné 1 jour sur 2 
· Pendant 12 semaines si récidive avant 3 mois
· Pendant 6 semaines si récidive après 3 mois
· Si persistances des rechutes ou toxicité des corticoïdes => passer à traitement de cyclophosphamide pendant 3-12 sem. (CAVE toxicité gonadique).
· Passer ensuite à la cyclosporine si pas d’amélioration CAVE : (hypertension, hyperkaliémie, hypertrichose, hyperplasie gingivale).
· Rechutes fréquentes si >2/6 mois ou >4/an
· Les rechutes ont tendance à diminuer à l’âge adulte=> la surveillance rapprochée permet de protéger la fonction rénale jusque-là
PRONOSTIC DU SN IDIOPATHIQUE
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· Plus la durée de traitement avant rémission est longue plus le taux de rechute est grand.
· Rechutes dans 70% des cas ( se méfier des complications infectieuses et thromboembolique qui peuvent resurgir !
· Une absence d’hématurie à la présentation et une réponse favorable au traitement corticoïde dans les 7-8 jours chez des enfants de > 4 ans est associée à un peu de récidives par la suite. 

· Un traitement initial prolongé (6 mois) permet de diminuer les récidives par la suite.
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