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Syndrome de Goodpasture

1886-1960



Caractéristiques 
cliniques

• Glomérulonéphrite à Ac anti-MBG

• Hémosidérose pulmonaire idiopathique

• Syndrome de Goodpasture = syndrome pneumo-rénal



Rx thorax



TDM thorax



Echographie rénale

Elimine l’obstacle et confirme la normalité 
des reins avant la PBR

Ponction-biopsie rénale

Ne doit pas retarder 
l’initiation du 

traitement



Anatomopathologie:

Microscopie optique: GN extracapillaire diffuse ou segmentaire et focale, nécrose segmentaire d’anses 
capillaires



Anatomopathologie:

Dépôts linéaires et continus d’IgG et de C3 le long des membranes basales glomérulaires et parfois 
tubulaires = pathognomonique



American Journal Of Pathology 2006



Quels patients traiter?

Présentation initiale: 71 patients
Age moyen = 40 ans

Pronostic à 1 an Pronostic à 5 ans

Créatinine < 500µmol/l (n =19)
Survie patient = 100%
Survie rénale = 95% 

Survie patient = 94% 
Survie rénale = 94%

Créatinine > 500µmol/l mais pas de 
nécessité de dialyse immédiate 

(< 72h) (n = 13)

Survie patient = 83%
Survie rénale = 82% 

Survie patient = 80% 
Survie rénale = 50%

Nécessité de dialyse à la phase 
initiale

 (n = 39)

Survie patient = 65%
Survie rénale = 8% 

Survie patient = 44% 
Survie rénale = 13%

Levy et al. Long-term outcome of anti-glomerular basement membrane antibody disease treated with plasma exchange and 
immunosuppression

Annals of internal medicine 2001



Prise en charge thérapeutique 
LA + PRECOCE POSSIBLE

• Echanges plasmatiques

• Corticoides 

• Cyclophosphamide

Essais cliniques contrôlés peu nombreux (maladie rare et grave)



Johnson et al. Medicine 1985

17 patients 

TTT immunosuppresseur (corticoides / 
cyclophosphamide) 

 vs  
TTT immunosuppresseur + ECHANGES (1/3 jours) 

Malgré le faible effectif et le protocole d’échanges 
insuffisant, différence significative sur la rapidité de 

disparition des Ac anti-MBG et sur la fonction rénale en 
fin d’étude 



Echanges plasmatiques

• Seul ttt qui modifie à court terme le taux d’Ac circulants

• 50 ml/kg avec un maximum de 4 litres

• Quotidiens pendant 7 à 15 jours (jusqu’à disparition des Ac anti-MBG et/ou 
jusqu’à disparition de l’hémorragie intra-alvéolaire)

• Contre albumine ou contre PFC si risque hémorragique (biopsie rénale 
récente ou hémorragie intra-alvéolaire)

• Si infection sévère, se discute une perfusion d’Ig (100 à 400 mg/kg) en fin de 
séance de plasmaphérèse

Aucune étude n’a montré formellement de bénéfice des plasmaphérèses associées aux corticoides et au 
cyclophosphamide versus immunosuppresseurs seuls



Les vascularites en 
urgence





Atteinte rénale 
Glomérulonéphrite rapidement progressive (type 3)

Prolifération extracapillaire 
Nécrose fibrinoide

Protéinurie  
Hématurie 

Insuffisance rénale rapidement 
progressive



Berden et al. JASN  2010



Prise en charge thérapeutique 

• Echanges plasmatiques

• Corticoides 

• Cyclophosphamide ou

      Rituximab



MEPEX

Jayne et al. JASN 2007

137 patients



MEPEX

Jayne et al. JASN 2007

RESULTATS

2/3 des patients sont en dialyse à la randomisation 
Arrêt dialyse à M3: EP 69% MP 49%



MEPEX

EVENEMENTS INDESIRABLES

Jayne et al. JASN 2007



MEPEX

CONCLUSION

Est-ce que la combinaison echanges plasmatiques - bolus de solumédrol est 
> à echanges plasmatiques seuls? 

Risque de décès corrélé à la sévérité de l’atteinte rénale histologique 
(atrophie tubulaire, glomérulosclérose..) 

Si on ne peut affirmer le caractère rapidement progressif de 
l’insuffisance rénale, l’indication des échanges ne peut être posée qu’après 
interprétation soigneuse de la biopsie rénale 

Ne faut-il pas élargir les indications à des patients avec une insuffisance 
rénale moins sévère? Szpirt et al. NDT 2011



Etude randomisée, contrôlée 

32 patients avec maladie de Wegener randomisés dans 2 groupes 
- CYC 1.5 mg/kg/j per os + prednisone 1 mg/kg/j 
- CYC 1.5 mg/kg/j per os + prednisone 1 mg/kg/j + échanges plasmatiques 

Survie rénale significativement meilleure à M1, M3, M12 et 5 ans dans le groupe 
« échanges plasmatiques » 

En analyse multivariée, les échanges améliorent 
 significativement la survie quand la  
créatininémie est > 250 µmol/l 

Pas d’amélioration de la morbi-mortalité

Szpirt et al. NDT 2011



MAT: Définition

Anémie hémolytique mécanique 

Thrombopénie 

Souffrance viscérale car formation de thrombi 
dans les vaisseaux de la microcirculation



ClassificationClassification

Shigatoxines Déficit en ADAMTS 13

Anomalie de la régulation de la 
voie alterne du complément Autres

SHU typique post-diarrhée PTT

SHU atypique Cancers, Médicaments, Grossesse, 
VIH, Lupus, Sclérodermie, HTA 

maligne, Greffe.....

Ttt symptomatique Echanges plasmatiques

Rituximab

Echanges plasmatiques

Eculizumab
Traitement étiologique



MAT  Etiologies au CHU de Rouen

MAT ACQUISES n = 35 sur 2 ans
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SHU atypique : Recommandations



Fakhouri et al. AJKD 2014

Etude rétrospective, multicentrique française 
≥ 3 des critères suivants:  IRA avec créat > 120 µmol/l, anémie 

hémolytique mécanique, thrombopénie, MAT histologique 
> 4 perfusions d’eculizumab 

Reins NATIFS 

19 patients inclus, 12 nécessitant initialement une EER 

13 mutations du complément, 1 patient avec Ac anti facteur H



Temps médian entre Dg de SHUa et eculizumab = 6 jours 
Temps médian jusqu’à normalisation des plaquettes = 6 jours

Bleu Dialyse 
n = 3

Jaune  
DFG > 60 ml/min

Rouge 
DFG < 60 ml/min

Fakhouri et al. AJKD 2014



Fakhouri et al. AJKD 2014



SHU atypique : Eculizumab

→ Vaccination / Antibioprophylaxie

900 mg IV/semaine pdt 
4 semaines puis 1200 mg 
pour la 5ème injection 
puis tous les 14 jours

Ac monoclonal recombinant  
humanisé anti-C5

Traitement du trigger +++



















































CONCLUSION

Traitement de sauvetage efficace pour des pathologies graves 

Respecter les indications validées ++++ 

Nécessité d’études contrôlées pour évaluer leur efficacité dans des 
indications plus controversées : MAT d’origine médicamenteuse ou post-
infectieuse, polymyosites… 


