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Indications PBR dans AAV

Diagnostic 

PBR : « gold standard » pour diagnostic GN

Recommandée par EULAR dans AAV

PBR non systématique dans AAV

 présentation classique = GNRP

 forte suspicion clinique et biologie

 étude RAVE : PBR réalisée dans 48% des cas

Présentation moins brutale : hématurie et dégradation plus lente fonction rénale

VPP des ANCA : 35% => cancer, infections, médicaments

Pronostic

Etat des lieux des lésions actives et des lésions chroniques

Aide au choix thérapeutique ? 

Pearce Rheumatolgy 2015

Bossuyt Nat Rev Rheumatology 2017

Yates Ann Rheum Dis. 2016



PBR : modalités de prélèvement et aspects technique

1 biopsie : Fixation A.F.A. : 1 à 3h    
 Inclusion en paraffine
 Coupes de 2 à 3 µm
 Colorations spéciales 

1 biopsie : Congélation
Immunofluorescence : 

dépôts d’Ig ou de complément

1 biopsie : +/- M.E. (glutaraldéhyde)

Trichrome de Masson Imprégna3on argen3que de Jones

PAS HES



AAV : description histopathologique

Croissant : ≥ 2 couches cellulaires extra-capillaires comblant 
≥ 1/3 la chambre urinaire et au contact de la capsule de 
Bowman 

Nécrose du capillaire glomérulaire

Afflux de cellules inflammatoires

Cylindres hématiques 

Infiltrat inflammatoire interstitiel abondant

GNEC : glomérulonéphrite nécrosante à croissants

Noel LH. Mehrenberger M. 
Diagnos/ardans



AAV : description histopathologique

Perte de l’intégrité du capillaire glomérulaire
 fuite de protéine plasma1ques dans la chambre urinaire
 thrombine, cytokines => proliféra1on des cellules épithéliales
    afflux de monocytes/macrophages

Composi5on du croissant variable selon l’âge du croissant
 cellules épithéliales
 monocytes/macrophages
 synthèse de collagène par cellules épithéliales, fibroblastes
 apoptose des cellules épithéliales

  Croissant cellulaire > 90% cellules
  Croissant fibreux <10% cellules
  Croissant fibro cellulaire

Lésions d’âges différents : évolu1on par poussée AAV
 

Croissant cellulaire récent

Croissant fibrocellulaire

Croissant fibreux ancienGlomérule normal

Boud’hors Autoimmunity Reviews 2022 
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Nécrose tubulaire aigüe
Cylindre hématique

Ischémie glomérulaire
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Infiltrat interstitiel inflammatoire Fibrose interstitielle
Atrophie tubulaire

Sclérose globale glomérulaire



Croissant cellulaire
Rupture capsule de Bowman
Inflammation granulomateuse
Artérite juxta glomérulaire



Artérite granulomateuse
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Vascularites des vaisseaux de petit calibre

FibrinogèneIgG

AAV : descrip9on histopathologique

« Pauci immune » : < fixation Ig 2+
Fixation de fibrinogène en regard des 
nécroses capillaires



• GNEC pauci immune induite par médicament (levamisole, hydrazaline, propylthiouracil, 
minocycline…)

• Autres GNEC : intérêt de IF

Diagnostics différentiels :

Jennette Kidney Int 2003

% de 
croissants/biopsie
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Vascularite à IgA
 prolifération mésangiale, endocapillaire
croissants : 40%

IF : dépôts mésangiaux IgA

IgA

Diagnostic différentiel : GNEC à complexes immuns

Néphropathie à IgA + AAV  

 

Rare 

ANCA + chez <2% patients IgAN

Pronostic discuté

Bantis AJKD 2010



Gou CJASN 2013

Diagnostic différentiel : GNEC à complexes immuns

7,5% paeents dépôts > 2+

Dépôts fréquents de complément
 C3c 40% 
 C3d 58% associé au croissant et protéinurie
 C4d 71% des PBR Hilhorst NdT 2015

n= 187 patients
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Diagnostic différentiel : GNEC anti MBG
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Diagnostic différentiel : GNEC anti MBG
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IF fixaCon intense linéaire le long des MBG

Fibrinogène IgG

Diagnostic différentiel : GNEC anti MBG



Présentation clinique moins brutale que anti MBG classique

Auto Ac non détectables

GNEC moins diffuse

Hypercellularité mésangiale ou endocapillaire

Sclérose glomérulaire 80%

MAT associée 40%

IF : dépôts linéaires IgG

Traces de C3

Diagnostic différentiel : anti MBG « atypique »

Chauveau AJKD 2024



Anti GBM chez 6% patients AAV 

 MPO ANCA 70%

Atteinte rénale constante

Atteinte pulmonaire 30%

IF : dépôts linéaires IgG

Survie rénale intermédiaire entre anti GBM et AAV

Diagnos9c différen9el : double posi9fs an9 MBG et ANCA

McAdoo Kidney Int 2017



Diagnostic différentiel : pseudo croissant 

Malek AJKD 2021

HSF collapsing Croissant cellulaire



Clinique : Syndrome néphrotique

Microscopie : 
Sclérose segmentaire éosinophile, argyrophile
Hyalinose (dépôts de protéine plasmatique)
Synéchie floculo-capsulaire

5 types d’HSF selon Columbia

Diagnostic différentiel : pseudo croissant 

Podocytes hyperplasiques formant une couronne
Halo clair sous-podocytaire 
Macrophages spumeux



Diagnostic différentiel : pseudo croissant
HSF de type NOS

HSF collapsing

Croissant débutant

Croissant 
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Facteurs cliniques et biologiques pronostiques de survie rénale : 
- âge avancé,
- eGFR au diagnostic initial
- protéinurie, réponse au traitement, rechutes rénales

Facteurs histologiques : 
- Nombre (%) de pains à cacheter
- Nombre (%) de glomérule normal
- % de fibrose interstitielle et atrophie tubulaire (FIAT)

4 classifications histo-pronostiques dans AAV : 
- Berden/EUVAS en 2010
- Mayo Clinic chronicity score (MCCS) en 2019 – validée pour AAV en 2022
- Brix/ANCA Renal Risk Score (ARRS) en 2018
- Improved in new ANCA kidney Risk score (AKRiS) en 2023 

Apport pronostique PBR dans AAV
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Classification Berden/EUVAS 

Basée sur glomérules
 

Berden JASN 2010

Apport pronostique PBR dans AAV

k = 0,56
Au moins 10 glomérules analysables
(validée entre 5 et 9 glomérules)



Casal Moura Ndt 2022

Apport pronostique PBR dans AAV

Sethi Ndt 2019

Classification Sethi Mayo 

Basée sur glomérules + FIAT + cv
 



Brix KI 2018

Apport pronostique PBR dans AAV

ANCA Renal Risk Score ARRS

Score composite : histo + clinique
 



Sanchez-Alamo Ndt 2024

Berden : 
Classes croissants et mixtes

Apport pronostique PBR dans AAV

RRSBerden Mayo

RRS : 
Validation dans méta analyse, 
Très bonne sensibilité sauf pour classe haut risque



Apport pronostique PBR dans AAV
Improved in new ANCA kidney Risk score (AKRiS)

Créatininémie remplace eGFR 

Nouvelle pondération pour FIAT

4 groupes

Bate JASN 2024



Apport pronostique PBR dans AAV
Comparaison des 4 scores histo AAV

Sandino-Bermudez Rheumatology 2024

Berden Mayo

ARRS AKRiS

101 paeents



Apport pronostique PBR dans AAV

Dépôts de fractions du complément

C3d

C4d

Villacorta Human Pathology 2016



Apport pronostique PBR dans AAV

Infiltrat inflammatoire interstitiel
Organisation en follicules lymphoides

Brix Histopathol 2018



Apport pronostique PBR dans AAV

Artérite : 13% à 20% patients

Boudhabhay, JASN 2021



Aide décision thérapeutique

Nezam JASN 2022

Critères des patients bénéficiant PLEX : 

Microscopic polyangiitis, 
MPO-ANCA, 
higher serum creatinine, 
crescentic and sclerotic classes, 
higher Brix score



Aide à la décision thérapeutique

Sandino-Bermudez Rheumatology 2024

101 patients



Aide décision thérapeutique

Diagnostic rechute / PBR intervalle

Moins d’activité et plus de chronicité

Chapman Rheumatology 2022

218 patients
Biopsie intervallaire = 57

Confirmation impression clinique d’activité dans 42%

Berden 

RRS

GEM
Drug



Apport diagnostique 

 certain pour présentation atypique

Apports pronostiques

 lésions chroniques

Basée sur 

- 2 fragments : MO + IF

- Données cliniques et biologiques

Conclusion : PBR dans AAV

Données importantes du CR PBR dans AAV
Nombre total de glomérules (>10)

Nombre (%) de glomérule normal

Nombre (%) de croissants
- croissants cellulaires et fibro cellulaires
- croissants fibreux
Nombre (%) de pains à cacheter

% FIAT
NTA
Inflammation interstitielle

Vaisseaux : artériosclérose, artérite, MAT

IF


