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Cas

= Femme 26 ans, G3P2

= RC: DEG

= Grossesse 10 semaines

= 1 progressive de la créatinine:

18 juin 23 juin 27 juin 30 juin 3 juillet

106 umol/L 141 umol/L 357 umol/L 481 umol/L 830 umol/L

= Sediment:
e Nombreux Dirty Brown Casts, 6 a 10 GR

= 3 juillet: IVG
= 5 juillet: début dialyse




Cas

» Bilan 4 juillet:
— ANA: 1/160 diffus, ENA screen: negatif, C3/C4: normaux
— P-ANCA, C-ANCA négatifs

—VS: > 140, CRP: 170

» Bilan 8 juillet:
— Anti-GBM: > 100!

» Biopsie rénale 9 juillet:
— Compliquée d’'un hématome péri-rénal

— GN rapidement progressive avec implication tous les glomeérules avec
des croissants. 1/3 fibreux

— Anti-GBM a I'TF




Cas

= Diagnostic: NTA et Goodpasture

= Traitement:

e Solumedrol IV x 3 jours puis Prednisone 80 mg
po die

e Cyclophosphamide 250 mg po die

e Plasmaphérese
»2008/07/10 - 2008/07/18 die
»2008/07/23 - 2008/08/08 3x/sem

e Cyclo cessee 2008/08/25




Résume: Evolution/complications

= Infiltrats pulmonaires alvéolaires au scan avec légere
désaturation mais sans insuffisance respiratoire
Importante

« TPP
= Hématurie macroscopique
= Atteinte ORL: parotidite, ulceres buccaux

= Atteinte ophtalmologique: kérato-conjonctivite avec
ulceres corneens et risque de cecité

= | eucopénie seévere nécessitant arrét cylcophosphamide
et début Neupogen




Réponse au traitement

= Aucune récuperation de la fonction rénale,
dialyse péritonéale eventuellement débutee

= Anti-GBM
e> 100 ...89.6... 57.8 ... apres initiation tx

e Taux a l'arrét des plasmaphéreses: 6,99
»Normale = < 3,0




Discussion: points intéressants

= Goodpasture chez la femme enceinte: revue de
littérature

= Influence de |la grossesse/placenta sur le
Goodpasture

= Biopsie renale chez la femme enceinte
* Traitement pendant la grossesse

= Immunosuppression
e Durée
e Réponse des anti-GBM




Revue littérature

= Goodpasture de novo en grossesse: 3 cas

1.Dx 18 semaines, Hémodialysée die, césarienne 26 semaines, reprise
fonction rénale PP

2. HTA, protéinurie et légere IR 2eme trimestre
Accouchement 34 semaines
11 jours PP, HTA, IRA sévere, Bx: Goodpasture, IRT

3. 19 semaines: hématurie et protéinurie
Mort-n€ a 28 semaines
Semaines suivantes: IR oligurie et hémorragies alveolaires extensives

Anti-GBM + et Bx = Goodpasture, IRT

= Goodpasture connu avant grossesse: 2 cas




Role du placenta en grossesse

Explications détérioration rapide IR en PP?
1. Milieu immunomodulateur de la grossesse

2. Ag GBM présents plusieurs tissus humains dont
placenta. Liaison et séquestration anticorps?

e Circulation placentaire importante: peut expliquer atténuation
maladie rénale en grossesse

e Supporte par absence IgG anti-GBM chez enfant a 22 jours
(demi-vie 23 jours)

e MAIS: Liés plus faiblement a la membrane basale placentaire
que glomeérulaire (29% p/r 100%) et épitopes principaux non
présents a/n placentaire (domaine NC1 collagene 1V)



Biopsie rénale durant la grossesse

= Série de 111 bx rénales chez 104 femmes
enceintes
e Position: décubitus
e < 29 semaines
e 101 sous breve fluoroscopie/ 10 echo

e Taux de complication 4-5%: 1 hématome périrenal, 1 hématurie
macroscopique, 3 cas douleurs lombaires, 3 insuffisantes

Conclusion: Biopsies rénales durant la grossesse ne sont pas
associées a des taux plus éleves de complications

Renal biopsy: indications and complications in pregnancy. Packham, Fairley. British Journal of
Obstetrics and Gynaecology. October 1987;94: 935-939




Traitement durant la grossesse

= Plasmapheérese:

e Séries de patientes avec microangiopathie thrombotique lors de la grossese
e Pas d’augmentation des complications

= [mmunosuppression:
e Cyclophosphamide:

= tératogene dans les études animales (malformations cérébrales,
membres, faciales)
= ler trimestre: 9 cas

= 2¢, 3e: retard de croissance, impact sur le développement
neurologique, cytopénies

e Prednisone:

= peu d’'effet en grossesse, possible augmentation fentes palatines
contreversee




Durée de I'immunosuppression

= Sévérité de |'atteinte rénale a I'admission reflete le

pronostic rénale
> creat < 500 umol/L: 95% survie rénal avec tx
» creat > 500 umol/L sans dialyse: 69%

> Dialyse immédiate: 5% (composante NTA)

= Peu de bénéfices de plasmaphérese et dimmunosuppression
prolongée chez les patients se présentant avec une atteinte
rénale severe necessitant dialyse et 100% glomérules atteints
si pas d‘atteinte pulmonaire associee

= Résolution anti-GBM spontanée ad 6-9 mois, si persistance
verifier spécificité des Ac (NC1 domain alpha 3 du collagene

type IV)

Long Term Outcome of Anti-Glomerular Basement Membrane Antibody Disease Treated with Plasma
Exchange and Immunosuppression. Levy et al. Annals of Int Med. Juin 2001 134;11:1033-1042




Conclusion

= 1er cas de Goodpasture de novo durant
ler trimestre

= Placenta pourrait jouer un role
temporisateur dans |'évolution
habituellement foudroyante du GP

= Securité de la bx rénale et des
plasmaphéreses chez la femme enceinte
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