 (
Définition :
- 
Œdème important
- 
Protéinurie> 50 mg/kg/24h
- 
Hypoprotidémie < 60g
/l
- H
ypoalbuminémie< 30 g/l
- 
Hyperlipidémie avec hypercholestérolémie
)






Garçon +++, Age : 1 à 5 ans +++
 (
02 tableaux :
S.N. pur 
 Sans HTA, hématurie, insuffisance rénale organique (fonctionnelle possible)
S.N. impure 
 Avec un de ces signes
)



 (
Physiopathologie :
 +++++++
P
ert
e des charges négatives au niveau de la membrane basale 
Augmentation
 de la perméabilité 
Protéinurie (Albumine, protéines de coagulation, protéines vectrices)
Hypoalbuminémie et diminution de la pression oncotique
Fuite de l’eau vers le secteur interstitiel 
 Œdème
Hypovolémie 
 Aldostérone
Augmentation de la synthèse hépatique (pour compenser les pertes)
)







Néphrose lipoïdique : syndrome néphrotique idiopathique
Syndrome néphrotique pur

 (
Anatomie pathologique :
+++++
Microscopie optique :
- Hyalinose focale (pas tous les glomérules) et segmentaire (pas la totalité du glomérule)
- Lésions glomérulaires minimes
- Prolifération mésangiale diffuse
Immunofluorescence :
- Pas  de dépôt de complexes immuns
Microscopie électronique :
- Fusion des pieds des podocytes
)









 (
Clinique :
Œdèmes :
Importants,blancs
, 
indolores, 
m
ous, gardent le godet
Localisation : - Bilatéraux
                        - Paupières, membres inférieurs, parties déclives +++
- Parfois hydrocèle, œdème du pénis 
Autres signes :
- 
Etat général conservé, anorexie, asthénie
- 
Oligurie
- 
HTA : généralement absente, parfois au début
- 
Syndrome douloureux abdominal : ascite, péritonite purulente, thrombose, pancréatite
- Hépatomégalie (par augmentation de synthèse)
- Diarrhée (par œdème digestif)
)











	
 (
Biologie :
 ++++++
Signes sanguins :
Protéines :
- Hypoprotidémie
- EPP : 
Hypoalbuminémie
            
Alpha 2 globulines augmentées
            
Gamma globulines 
diminuées (IgM augmentées, IgG diminuées)
 Infections ++++++
Protéines de la coagulation :
- Perte
- Hyper synthèse ++++
Hypercoagulabilité 
Thromboses
Complément sérique :
- C3 normal : 70-130mg/100ml +++++++
Lipides :
- Hyperlipidémie :
 Hypercholestérolémie
                                 Hypertriglycéridémie
Ionogramme :
- Calcémie diminuée (diminution du Ca lié à l’albumine)
- Natrémie normale ou diminuée
- Kaliémie normale ou élevée
Anomalies hématologiques :
- Anémie (
perte de transferrine
)
- Hyperleucocytose
- Hyperplaquettose ++++++
- VS élevée
Fonction rénale :
- Rarement : urée et créatinine élevées 
 Insuffisance rénale fonctionnelle
- Clairance de la créatinine normale
)










 (
Signes urinaires :
- 
Protéinurie 
toujours sélective 
>50 mg/kg/j
 
 
 Perte de protéines de petit poids (85% albumine) +++
- Hématurie
 Microscopique, exceptionnellement macroscopique
- Hyperaldostéronisme (à cause de l’hypovolémie)
  Natriurèse diminuée /  Kaliurèse élevée
)






 (
Complications :
Malnutrition
Infections (par perte de IgG) 
Pneumocoque (cellulite, péritonite, méningite, sinusite …) +++
Insuffisance rénale chronique
Perte de protéines vectrices :
 ++++++
- Vit D protéine-binding 
 
Hypocalcémie
 (convulsions, tétanies ++++++)
Pas de rachitisme +++++++++++++
- Autres minéraux : zinc, cuivre …
- TBG 
 Hypothyroïdie 
 Goitre
- Cortisol
 
)









 (
- Rarement atteinte des séreuses (anasarque)
- Pas d’OAP, ou insuffisance cardiaque ++++
- Pas d’œdème cérébral ++++
)




 (
Diagnostic positif :
 ++++++
Œdème important
Protéinurie > 50 mg/kg/24h
Hypoprotidémie < 60 g/l, hypoalbuminémie < 30 g/l
Hyperlipidémie avec hypercholestérolémie
Réponse rapide aux corticoïdes
Diagnostic de néphrose lipoïdique :
 
Après
 élimination des autres étiologies 
Biopsie :
Pas d’indication dans la forme typique
Indications :
 +++++
- ATCD familiaux ou personnels de néphropathie
- Enfant < 1an  ou > 10 ans
- Syndrome Néphrotique impur ou présence de signes extra-rénaux 
ou hypo
 
complémentémie
- Cortico-résistance ou cortico-dépendance ou récidive fréquente
)
 (
- Protéinurie sélective 
>50 mg/kg/j
- Pas de Syndrome hémorragique +++
- Complément N
- Hyper lipidémie 
- Gamma globulines diminuées
- Fonction rénale le plus souvent 
N
)














 (
Evolution :
 +++++++
1. Cortico-sensibilité :
 90 %
 
↘
 Clq et Bio en 
1 mois
2. Cortico-résistance :
 10 %
 Persistance Clq et Bio 
après 1 mois
 de traitement
On donne 3 bolus de Solumédrolen IV 
 - Rémission : cortico-sensible                                                                       
     
- Persistance : cortico-résistant
3. Cortico-dépendance 
:
 
R
echute dès l’arrêt du TRT
 ou 
↘
 des doses
4. Guérison :
 
Absence des signes cliniques et biologiques durant 2 ans
 après l’arrêt du traitement
5. Rechute :
 
R
éapparition de la Prot
 
a
vec
 ou 
sans signes cliniques
2 types :
- Rechutes peu fréquentes :
≤ 2 rechutes dans les 
6 mois qui suivent la1
ère
 poussée
- Rechutes fréquentes :
> 2 rechutes dans les 6 mois qui suivent la 1
ère
 poussée
Traitement :
- Rechutes peu fréquentes : 
   L
e même schéma que la 1
ère
 poussée
- Rechutes fréquentes (et cortico-dépendance) :
Traitement d’attaque continu :
 
60 mg/m
2
/j, jusqu’à la disparition de de laprotéinurie
Traitement d’entretient discontinu :
 
40mg/m
2
/j, pendant 1 mois
Diminution de 5 à 10 mg/mois, jusqu’à trouver la dose minim
ale efficace
CDP :
 
D
ose minimale efficace 1/2j pendant 18 mois à 2 ans
) (
Traitement :
1. Hygiène :
Régime sans sel - Apport riche en protéine - Boissons normales,
 restriction hydrique 
si hyponatrémie
2. Traitement œdème :
 
Corticoïdes 4 mois et ½  + pansement gastrique
Traitement d’attaque :
 
continu en 2 prises 
++++
1 mois 
 2 mg/kg/j (
max : 60 mg
 +
++++++++++
)
Traitement d’entretien :
 
Discontinu 1/2j en une seule prise 
+++++
2 mois 
 2 mg/kg/j 
15 jours 
1.5mg/kg/j 
15 jours 
 1 mg/kg/j
15 jours 
0.5mg/kg/j 
Si œdème important :
 Perfusion d’albumine
 + 
Furosémide
 ou Spironolactone ++++
Si collapsus :
 Perfusion d’albumine
3. Autres traitements :
- Immunosuppresseurs :
 
   
Rechute fréquente
   Cortico-dépendance 
- Immunostimulateurs
)










