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Vascularisation rénale

Une artériole particulière : 
le « capillaire » glomérulaire



Nécrose fibrinoïde glomérulaire

Vascularite rénale 
Atteinte des artérioles glomérulaires



La rupture de la MBG conduit à  la 
libération de médiateurs  de 
l’inflammation qui vont agir sur les
cellules épithéliales glomérulaires

Formation du croissant 
(prolifération extracapillaire)

Vascularite rénale 
Atteinte des artérioles glomérulaires
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Le diagnostic étiologique devant une GN extracapillaire 
repose sur l’analyse des dépôts immuns en IF

Fib
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Immunofluorescence
Dépôts d’Ig et de fraction du complément

Dépôts d’ac anti-
MBG

Dépôts linéraies d’igG sur 
MBG

Dépôts de CIC Dépôts granuleux Ig et/ou 
complément

Absence de dépôts 
(pauci-immunes)

Pas de dépôts d’Ig mais 
fibrine dans croissant et 
nécrose



Le diagnostic étiologique devant une GN extracapillaire 
repose sur l’analyse des dépôts immuns en IF

Dépôts linéaires d’IgG =

Vascularite secondaire à un 
Ac anti-MBG 

IgG
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Définition

• Vascularite avec anticorps antimembrane 
basale glomérulaire : atteinte rénale isolée

• Maladie de Goodpasture : 
– Vascularite avec anticorps antimembrane 

basale glomérulaire associée à une 
hémorragie intra-alvéolaire



Goodpasture E: Am J Med Sci 158:863–870, 1919
Stanton MC, Tange JD. Aust N Z J Med 7:132–144, 1958



Physiopathologie
Rôle des anti-GBM

Lerner RA, Glassock RJ, Dixon FJ.. J Exp Med 1967; 126:989-1004.



Caractérisation anti GBM

Saus J, Wieslander J, Langeveld JP, J Biol Chem 1988;263:13374-80.
Butkowski RJ, Langeveld JP, Wieslander J Biol Chem 1987;262:7874-7.
Turner N, Mason PJ, Brown R, et al. J Clin Invest 1992;89:592-601.



Rôle pathogène



Caractérisation de l’antigène

Pedchenko V, Bondar O, Fogo AB, et al..N Engl J Med 2010;363:343-54.



Typage de l’antigène

Pedchenko V, Bondar O, Fogo AB, et al..N Engl J Med 2010;363:343-54.





Autres
• Rôle de l’immunité cellulaire

– Transfert de cellule T anti-collagène IV NC1 (Wu, JCI 2002)

• Rôle des Fcrecepteur
– Polymorphisme de copie de Fcr3 (Aitman, Nature 2006)
– FcR2b-/- et immunisation NC1/IV (Nakamura, JExMed, 2000)

• Rôle du complément
– Souris déficiente en C3/C4 (Sheerin, Clin Exp Immunol 1997)



Facteurs favorisants

• Infections

• Toxiques

• Génétique



Infection

Goodpasture E: Am J Med Sci 158:863–870, 1919



Toxique

• Tabac
• Hydrocarbure
• Lithotritie
• Alemtuzumab 
• …



Génétique

• Association forte avec HLA DR2 : 80 %
• Association avec HLA DRB1*1501 and 1502 
• Meta-analyse :

– HLA DRB1*1501 
– DRB1*04 and DRB1*03 
– Fréquence diminuée de DRB1*07 and DRB1*01. 
– Fréquence augmentée de DQB1*06



Clinique

• Incidence bimodale : 0,5 à 1,8 cas / 106

– 3eme et 6eme décennie
– Légère prédominance masculine

• Formes rénales isolées : 30 à 40 % des cas
• Atteintes rénales

– 1 à 5 % des GN
– 10 à 20 % des GN à croissant



Signes cliniques

• Insuffisance rénale
– HTA tardive

• Signes pulmonaires (37 %)
– Dyspnée
– Hémoptysie

• Signes généraux
• Autres (articulaires etc…)

– Recherche d’une positivité des ANCA



Signes biologiques

• GNRP
– Hématurie

• Imagerie thoracique
– Radio
– TDM

• Recherche d’anticorps anti GBM



Atteinte pulmonaire



Recherche d’anticorps antiGBM
• Détection par ELISA :

– GBM purifié bovin ou mouton
– Enrichi pour le domaine NC1 de chaine 3Col4

• Test par Western blot
• Dépôt sur coupe de rein de singe en IF

serum



Biopsie rénale



Atteinte  pulmonaire

• Alvéolite hémorragique diffuse
• Pneumocytes turgescents
• Hématies
• Macrophages avec hémosidérine



Pronostic

• Vital : pulmonaire

• Fonctionnel : rénal
– Dialyse à la présentation
– % de glomérules atteints (85 % à 100 % si 

dialyse)

• Pas ou peu de rechutes



Principe du Traitement

• Urgence thérapeutique en cas de 
confirmation et/ou hautement suspect

• Pas de traitement d’entretien

• Transplantation rénale quand anti GBM 
négatif pendant 6 mois



Type de Traitement
Indication

• Immunosuppression 
– Cyclophosphamide 
– Corticostéroïdes

• Plasmaphérèses
• Tous les patients sauf

– Dialyse à la présentation
– 100 % de croissants sur la biopsie rénale
– Absence d’hémorragie pulmonaire



Modalités de traitement



Rituximab?



Résultats

17,3 %

18,9 %

74,8 %

43,2 %

Cui Z et al. AJKD 2011;57:575-582. 

Survie patients Survie rénale



Devenir en 2017

Clin J Am Soc Nephrol. 2018 Jan 6;13(1):63-72



Survie rénale

Van Daalen EE et al. cJASN epub Nov 2017



Evaluation

Van Daalen EE et al. cJASN epub Nov 2017



Facteurs de risque

Van Daalen EE et al. cJASN epub Nov 2017



Survie rénale selon histologie

Van Daalen EE et al. cJASN epub Nov 2017



Survie patient selon histologie

Van Daalen EE et al. cJASN epub Nov 2017



Récidive

• 2 à 14 %

• Délai
– Médiane 4,3 ans (1 à 10 ans)



Survie après traitement de 
suppléance

• Patients 
– ANZADATA : entre 1963 et 2010 
– 58422 avec RRT dont 449 pour antiGBM (0,7 %)

Tang W et al. Kid Int 2013;83:503-510. 



Survie patient

• Décès: 
– 33 % (vs 46 %) 
– Médiane : 5,93 ans (vs 4,41)

• Facteurs de risque
– Age
– Hémorragie pulmonaire
– Diabète

Tang W et al. Kid Int 2013;83:503-510. 



Survie rénale (après dialyse)

• Récupération d’une fonction rénale : 3 %

• Retour en dialyse : 77 % 
– Délai : [1.05 ans (0.1 – 7.92)].



Transplantation rénale

Patient Greffon



Greffe rénale
• Délai avant transplantation
• Récidive

– Entre 5 mois à 12 ans
– 50 % si AcMBG présent
– 5 à 15 % si plus de 6 mois après la

disparition des Ac.
• Alport

– AntiGBM : 5 % des cas
– 15 % de dépôts sur MBG
– 3 % de GNEC
– 0,4 % de Maladie de Goodpasture
– 75 % perte greffon



Formes particulières

• Association GEM

• AntiGBM atypique
– Sans antiGBM associé
– Rôle de dépôts monocloclaux d’Ig
– Rôle de sous classe d’IgG (IgG4)

OhlssonS et al. Am J Kidney Dis 63: 289–293, 2014
Nasr SH, et al. Kidney Int 89: 897–908, 2016



Vascularite double positive
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Vascularite double positive


