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1. LESCIRCONSTANCESDE LA CONFERENCE

Cette conférence a eu lieu le 20 janvier 2007 et a été organisé par le centre de référence
du SNI, I'équipe médicale de I'hopital Henri Mondor: le Professeur P. Lang
(néphrologie), Dr G. Guellaen (responsable de I'U581- Inserm) et Dr D. Sahali (U581 —
Inserm) ainsi que I’ Association des Malades d’un Syndrome Néphrotique primitif ou
idiopathique (AMSN). Les laboratoires Novartis ont participé financierement a cette
journée et nous les en remercions.

Elle était destinée aux familles qui se posent des questions sur le syndrome néphrotique
idiopathique (SN) : gqu’ est ce que le centre de référence sur le SN ? Comment se déroule
une grossesse si on a ou avait un SN ? et comment s alimenter avec les corticoides: la
diététique et le SN ?

Nous remercions
Pr. A. Bensman (Néphrologie pédiatrique Trousseau),
Pr. G. Desch nes (Néphrologie pédiatrique Robert Debré),
Dr. G. Guellaen (responsable Inserm U581 H. Mondor),
Pr. P. Lang (Néphrologie H. Mondor),
Pr. P. Niaudet (Néphrologie pédiatrique Necker),
-+ Dr. D. Sahali (U581 H. Mondor),
D’ trevenus et d avoir participé aux guestions-réponses que se posaient les patients.

Dans un premier temps, I’AMSN a exposé |le déroulement de I’ apres-midi et ses projets
associatifs. Puisle Dr D. Sahali a expliqué les objectifs du Centre de référence sur le SN
et une discussion a eu lieu sur une diapositive présentée par I’ AMSN pour savoir ol nous
en étions au niveau de certains sujets comme I’ hormone de croissance, le levamisole, ...

Le Dr Sahali a donné un état de la recherche actuelle sur le SN et les acquisitions
récentes.

Le Dr Desvaux nous a parlé de la grossesse et du SN puis Séverine Morvan a témoigné
sur le déroulement de sa grossesse.

La conférence s est poursuivie par I’ expose pratique de Sylvie Juvin sur la diététique et le
SN.

Le compte-rendu suit la chronologie, présentée ci-dessus et se compose des résumés des
présentations suivies d’ une synthese des questions et des réponses apportées. Ce compte-
rendu a été entierement relu et validé médicalement par I’ équipe du centre de référence
sur le SNI de I’ hopital H. Mondor.
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2. PRESENTATION DE L’ASSOCIATION DESMALADES
D’UN SYNDROME NEPHROTIQUE (AMSN)

L’ association existe depuis janvier 2003; actuellement 200 familles ont adhéré. Elle se
compose de patients : enfants et adultes et de membre des familles concernés par cette

maladie.

Les 3 objectifs fondateurs de I’ association sont :

rompre |’ isolement de cette maladie par le dialogue,
promouvoir la Recherche et

faire circuler I'information auprés des patients.

Lorsdel’année 2006, I’AMSN a:

publié une plaquette d’information sur I'’AMSN qui est distribuée dans tous
les services de néphrologie et pédiatrie des hdpitaux,

été reconnue oeuvre d’intér t général,

créé un groupe Syndrome Néphrotique Diaysés-Greffés dont la
coordinatrice est notre secrétaire général, Marine Thalouarn.

régionalisé I'AMSN : 11 délégués régionaux et bientdt 12 avec la région
Nord.

organisé la 1'*® conférence régionale & Nantes en décembre 2006 avec le Pr
Danta et le Dr Guyot. Cela a permis dinformer et rassembler des
provinciaux qui ne peuvent venir sur Paris assister aux réunions.

préparé la publication pour 2007, d'un livret d’'information sur le syndrome
néphrotique chez I’ adulte.

organisé et participé a des manifestations festives: le match de Rugby de
Gennevilliers, le vide grenier de Montargis, |'apresmidi festive de
Montgiscard, lesf tes de Cardesse.

tenu un stand a la 8iéme Réunion de Société de néphrologie et dialyse a
Lille, pour rencontrer les néphrologues et présenter |’ association.

Pour I’année 2007, en plus bien sur de cette conférence, nos projets sont les suivants :

réaliser une Conférence sur Lyon avec le groupe réso-néphro de larégion,

publier le livret sur le SN pour les adultes et préparer la publication du 3
iéme livret : le SN corticorésistant,

mettre en place, obtenir les parrainnages scientifiques et remettre le prix de
recherche AM SN de 10 000 euros,

tenir un stand a la Rencontre inter associations de la FMO (Fédération des
Maladies Orphelines) du samedi 18 Juin 2007
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organiser lesf tes de Cardesse des 14 et 15 Ao(t notre mini téléthon sur le
N

participer alarévision de I’ ALD19 (Affection Longue Durée) avec la Haute
Autorité de Santé.

participer au PNDS (Protocole National de Diagnostic et Soins) avec le
centre de référence. ..

Nous vous tiendrons informés par I’intermédiaire du bulletin de I’ AMSN envoyé par mail
aux adhérents.

L’ AMSN dispose :

un site internet : http://asso.orpha.net/ AMSN/ que vous pouvez visiter pour
lire et récolter des informations,

une adresse éectronique: syndrome.nephrotique@laposte.net ou vous
pouUVEez Nous contacter.

Venez nous rejoindre : plus nous serons nombreux, plus nous pourrons
faire progresser le niveau des soins, des traitements et de la Recherche.
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3. PRESENTATION DU CENTRE DE REFERENCE SUR LE
SYNDROME NEPHROTIQUE PAR DR. D. SAHALI :

Je suis trés heureux de vous présenter votre centre de référence. C’est un centre national,
c'est adirequil peut tre sollicité par n’importe quel patient venant de n’importe quelle
région en France.

C’est un centre qui a pour finalité de promouvoir alafois les soins, larecherche clinique
et larecherche scientifique sur le syndrome néphrotique.

Cofondateurs du centre de référence

P Lang {néphrologie adulte, Henri Monder)

P Miaudet {méphrologie enfants, Necker)

A Bensmann (néphrologie enfants, Trousseau)
E Plaisier {néphrologie adulbe, Tenon)

H Charpentier (néphrologie adulte, Bicétra)

1 Dantal {néphrologie adulbe, Nanbas)
Association de malades [(AMSN]

L]

Un petit mot pour insister sur le role déterminant de |’ association dans la création de ce
centre de référence.

Missions

e DeEfinir une Strabegie de prige an change disgnostque,
therapeuliqee, psychologigue e sociale

& Diffuser bes protocoles nationaux de diagnostic et de soins en
ben avec HAS et les calsses dassurance maladie

s Participer b 1 seraillance épidéemiclogigue avec I'TNVS

= Coordonner e ravaus de rechenthe

Les missions du centre de référence comportent :
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L’ éaboration d' un protocole national de diagnostic et de soins en collaboration
avec la Haute Autorité de Santé et les caisses d assurance maladie, afin que le
malade quelque soit son lieu géographique de résidence soit pris en charge et
soigné delam me fagon.

Mettre en place un partenariat entre le pédiatres et les néphrologues adultes qui
facilite la continuité des soins des enfants arrivant al’ age adulte et dont lamaladie
reste active.

Participer a la surveillance épidémiologique avec I'Institut de Veille Sanitaire
(InVYS)

Initier un registre national de la maladie et qui se fera sans doute avec I'aide de
|” association.

Organiser des réunions scientifiques avec les principaux artisans de la recherche
sur cette maladie en France e¢ m me au-dela On essaiera d' organiser des
collaborations transversales qui peuvent tre bénéfiques pour |’avancement de la
recherche.

Réfléchir sur des stratégies thérapeutiques innovantes car on se rend compte que
dans cette pathol ogie on a accumulé un énorme retard.

Les autres missions comportent la participation a des actions de formation et
d information, notamment vis avis du médecin traitant.

L’ accompagnement psychol ogique des patients atteints de syndrome néphrotique.
Il est habituel dans les services pédiatriques et se met progressivement en place
dans services adultes ; par exemple a Henri Mondor.

Le centre doit tre I'interlocuteur privilégié des associations de malades et des autorités
de tutelle et avec les caisses d assurance maladie en cas de probléme avec la prise en
charge d’ un traitement par exemple un médicament orphelin.

Evaluation de la qualité de prise
en charge

= Continuibe de soins enfant-adulbe

= Relation avec be médecin traitant

= Suyrveillance d'un patient atbeint de SNI par l& médecin
graitant

= AT du meédecin traitant &n cas de complications :

infections virabes (ex varicelle)
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.....

décembre avec les co-investigateurs du centre. M. Niaudet et M. Bensman ont déja
commence sur la partie pédiatrique, ils seront tres probablement rejoints par les autres
néphrol ogues pédiatres comme le Pr Deschenes.

Des Protocoles nationaux de Recherche Clinique (PHRC) seront développés, |I'un chez
I”enfant et un autre avec le Dr Rémi chez I’ adulte en utilisant un traitement combiné en
premiere intention pour diminuer la dose de corticoides.

Diffuser les protocoles nationaux validés par I'HAS et les caisses dans les régions de
France au traversles centres de compétence. Enfin le centre doit définir les types de liens
avec laHAS et les CAM.

La création d’ une base de donnée en reprenant tous les SN diagnostiqués depuis 1995. 1l y
a une base de donnée a Necker avec un informaticien qui est également néphrologue.
D’ici 1 an on pourra répondre plus compléetement avec cette base de données. En ce qui
concerne le registre, le centre a besoin de vous. On peut tres bien diffuser cette fiche
d information. Chaque patient pourrait remplir cette simple fiche d’information et nous
permettre de commencer a avoir un registre national .

Définir une stratégie de prise en charge
diagnostique, thérapeutique,
psychologique et sociale
+ Redaction d'un protocole de diagnostic et de seins
* Mettre en place des protoosdes therapeutigues | PHRC
« [Definir les champs dimplication des psychologues et des

assistankbes soCiales

Dans la lettre de mission du ministére de la santé, la continuité de soins enfant-adulte ,
avec une évaluation de la qualité de la prise en charge a été particuliérement soulignée.
L’ adolescent qui arrive dans le service adulte devrait avoir une prise en charge plus
personnalisée.

La relation avec le médecin traitant, I'information qu’il faut lui donner pour qu’il puisse
suivre le mieux possible le patient atteint de SN. Un prospectus a I'intention des
meédecins traitants devrait tre élaboré.

Je voulais reprendre point par point cette diapositive que Mr Juvin de I’AMSN a présenté
avec beaucoup d’ émotion ce matin al’ assemblée générale:
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/i
Est-ce satisfaisant ? @w

+  Que le ragestre des pabients adullas sod laissé a Fabandon,

Que e principal traitement ulificé nait pas evolué depuis 50 ans (la cortisone) malgré
qu'l soit ubisA A de telles doses que boul Faveni dun Fenfant. par exemple, peut s'en
frouver bouleversé ?

«  Est-ce nommal que ks aulres railements plus nouvedux ni Soeinl indiguis que dans la
greffa, le cancer . o guaucune dtude chnique ne sof menée pour cbbenr lindicaton
dans le syndrome nephratiqus 7

- Lhormane de croigsance nous sommes obligés de feire un dossier de
désignation crpheline pour espérer guun laboraloire sy intéresse
- La Calicept ne sera pas indiqué dans la SN cer Roche n'a pas leccord du
détenbeur du produrt & ma connasssance.
= Le Mylortic .. mais Novartis ne donne plus suite & nos mails
- Le Rituximab da Roche. . (Bensman-Ronco 2007T)
Le Levamizole nous n'evons plus de nouvelles non plus

« Labelacept personné m'en paria..

Le registre de patient soit laissé al’abandon : le centre de référence doit S engager ace
que ce registre soit réalise, ¢’ est I’ une des missions du centre.

Que le principal traitement n’ait pas évolué depuis 50 ans ¢’ est absolument vrai. C' est
parce qu'il n'y a pas eu de recherche sur le syndrome néphrotique en dehors de quelques
études et qui sont ensuite tombées en désuétude. C’ est |e probléme des maladies rares.

Qu'il n'y ait aucune étude clinique ne soit menée pour obtenir | indication dans le
syndrome néphrotique avec des exemples comme I’ hormone de croissance: Il y ades
travaux qui ont éte présentés recemment par le Pr Chantal Loirat.

3.1 Discussion

Philippe Juvin AMSN

Des études qui ont été menées afin d’ obtenir I"indication Syndrome Néphrotique, il Ny en
a aucune puisque tous les laboratoires ont arr té de développer ce produit dans le
Syndrome Néphrotique. C’est pour cela que |’association a essayé de constituer un
dossier de désignation de médicament orphelin pour I’hormone de croissance. Cette
désignation est obtenue aupres de I’'EMEA (I’ agence des médicaments européenne basee
a Londres) de facon arendre plus facile la constitution du dossier d’ Autorisation de Mise
sur le Marché (AMM) et rendre plus attractif la commercialisation ultérieure du produit
pour I'industrie pharmaceutique. Cette démarche ne se substitue pas a celle des études
cliniques pour constituer le dossier dAMM elle ne fait que la rendre plus facile et la
commercialisation plus intéressante pour |es laboratoires pharmaceutiques.

Pr Bensman

Je voudrais un peu modérer cette diapositive. Ja connu la néphrologie pédiatrique il y a
30 ans. Il N’y a pas de rapport entre |’ état des enfantsil y a 30 ans et maintenant. 1l y aun
progres trés important. Bien entendu on utilise toujours des corticoides mais d' une part on
a appris a les manier mieux et d'autre part il y a des nouvelles molécules qui sont
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apparues. Il y aeu le Lévamisole, ¢’ est un progres qui a permis de diminuer les doses de
corticoides. La ciclosporine est un progrés important, le Cellcept, est peut- tre un progrés
important. Il y a trois enfants qui n’ont pas rechuté depuis 3 ans et qui ont une taille
normale.

L’hormone de croissance, et corticothérapie prolongée, les rhumatologues ont mené
également une réflexion la dessus, |es néphrologues doivent aussi le faire. Dans la quasi-
totalité des cas elle n'est pas nécessaire. On donne des épargneurs de corticoides, on
donne d autres produits qui permettent de diminuer la dose de corticoides et permet aux
enfants de grandir normalement. Ce sera le role du centre de référence de déterminer
combien d enfants ont vraiment un retard de croissance une ostéopénie etc.. mais moi je
pense qu'il Ny en a pas tellement. Souvent dans un syndrome néphrotique bien pris en
charge, elle n’est pas nécessaire.

Marieke Voets-van Meel du NVN (organisation de patients en Hollande)
Je voudrais savoir : vous suivez tous les patients jusgu’ a I’ age adolescent, vous avez des
données épidémiologoques | a-dessus pour savoir combien de patients ?

Pr Bensman

Je ne peux pas vous répondre avec précision a cette question et ¢’ est une erreur et celan’a
rien a voir avec certaine situation en rhumatologie ou la les enfants ont une croissance
completement arr tée due au traitement corticoide. En Néphrologie qui nous concerne
cette situation est quand m merare.

Pr Niaudet

Je suis tout a fait d accord avec ce que vient de dire Albert Bensman. Dans les SN
corticodépendants, I’ atération de la croissance est liée a la corticothérapie et non au
Syndrome Néphrotique et si on est amené a continuer le traitement corticoide
éventuellement avec d’ autres traitements et qu’il y a un ralentissement de la croissance, il
y aun protocole qui permet de les traiter par I’ hormone de croissance C’est le laboratoire
PFIZER qui subventionne ce traitement.

Maisles cas sont extr mement peu nombreux.

Dans le cas de SNCR, on a eu quelques réponses positives des caisses pour avoir le
traitement et |a ¢’ est le médecin qui doit demander pour avoir le traitement et cela donne
de bons résultats.

Je suis assez d’ accord avec Mr Bensman je ne crois pas qu'il y ait beaucoup de patients
qui pourraient en bénéficier.

Philippe Juvin

Je voudrais vous répondre sur les points que vous avez soulevés, le premier C'est que la
demande que je vous ai fait passer concerne bien I’indication en cas de corticothérapie
prolongée dans le syndrome néphrotique. Elle doit se baser sur des travaux et ils ont été
présentésici m mel’an dernier par le Pr Loirat.

Ensuite il n’est pas question de dire cela n’'arrive que dans peu de cas, on est dans le
domaine des maladies raresm me s'il y aque quelque cas cela ne doit pas hous arr ter. Je
ne vois pas pourquoi on ne s occuperait pas de ces casla.

Pr Niaudet
Parce que le protocole n’est pas terminé et pour faire une demande d AMM il faut que les
conclusions de I’ étude soit décortiquées et présentées

Philippe Juvin
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On est entiérement d’ accord mais la démarche de désignation de médicament orphelin est
une démarche réglementaire qui se situe en paraléle de la constitution du dossier
dAMM.

Pr Niaudet
Ce seraune indication retard de croissance induite par la corticothérapie ?

Philippe Juvin
Oui, dans le cas du Syndrome Néphrotique.

Pr Niaudet
Il faut que ce soit en généra, il 'y apasderaisond’ treplus précis.

Philippe Juvin
Oui mais la ce n'est pas possible. Une désignation orpheline est dans le cadre d’ une
maladie rare précise.

Pr Niaudet

Mais si on est moins précis on a beaucoup plus de chances de le faire aboutir parce que ca
concerne beaucoup plus de patients.

S le laboratoire PFIZER donne gracieusement le traitement c'est parce qu’ils ont
I"intention de le commercialiser par lasuite.

Philippe Juvin

Non, ils n’ont plus I'intention de le commercialiser. Jai tout un échange de mails avec le
Dr José Cara le directeur médica mondial de I’endocrinologie pédiatrique de chez
PFIZER qui dit gu'ils ont hésité entre le Juvenile idiopathic Arthritis (JIA) et le
Syndrome Néphrotique et qu’ils ont finalement opté pour I’indication rhumatoide car il
leur semblait que I’ utilisation des corticoides dans notre pathologie alait en diminuant.
Donc ¢’ est stoppé d’ ou cette démarche.

Pr Niaudet

Mr Juvin, actuellement les indications des traitements alternatifs viennent en particulier
de ces problémes de croissance. Ce n’est pas parce que nous aurons a notre disposition
I”hormone de croissance que nous continuerons la corticothérapie parce qu’il y ad autres
effets secondaires des corticoides qui sont autant de signes de la mauvaise tolérance de la
corticothérapie. Et c’est I'indication d’ autres traitements qu’ on essaie d’ optimiser que ce
soit laciclosporine, le Cellcept, ou le Lévamisole...

Il faut gu’ on continue a se battre pour avoir cette autorisation de mise sur le marché mais
je ne suis pas sur que ce soit I’avenir. Cela ne réglera qu’un seul probleme celui de la
croissance, ¢ane réglera pas les autres.

Philippe Juvin

Si on reprend la réunion de I’an dernier elle concluait : « suite aux travaux preésentés par
le Pr Loirat, qu'il était souhaitable, et vous étiez tous d’ accord, d’avoir sous 2 ou 3 ans
I” hormone de croissance ».

Pr Niaudet
Caneretire pas que nous sommes d accord pour |’ obtenir.

Dr Shali
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La procédure d AMM pour le Cellcept dans le Syndrome Néphrotique risque de subir le
m me sort que |” hormone de croissance.

Apres discussion avec Novartis, ils seraient favorables ala mise en place d un pour
pouvoir demander I'AMM du Myfortic qui est I’égquivalent du Cellcept dans cette
pathologie. C'est la raison pour laquelle le PHRC déposé par le Dr Remy étudiera le
traitement combiné corticothérapie plus Myfortic d’ embl ée.

En ce qui concerne I'indication Rituximab (anti CD 20) dans le Syndrome Néphrotique,
je ne suis pas compétent, il y a que des cas positifs qui sont publiés donc il y aun biais
considérable dans I'interprétation de la littérature. Il y a un auteur qui m’'a raconté
récemment que deux de ses patients grands rechuteurs, ils en éaent a plus de 40
rechutes, avaient recu du Rituximab une injection par semaine et qui avaient pu arr ter la
corticothérapieil avait un recul d' un an.

Cavaut le coup de regarder cela de pres. Il y ade nombreux cas ou le traitement a été un
échec.

Pr Niaudet
II'y ades publications chez I’ enfant qui sont encourageante.

Pr Deschenes
Le centre de Nice a compilé une quinzaine de cas avec un taux plus favorable, je crois
gu’ilsont eu 7 ou 8 cas qui sont des échecs avec e Rituximab

Dr Shali
Ou en est |’essai avec le Lévamisole ?

Pr Niaudet

L’essal devrait pouvoir démarrer en Hollande, en France il y a surtout des problemes
administratifs. L’ INSERM devrait se porter promoteur de |’ étude en mettant en place des
attachés de recherche clinique pour suivre I'essai. C'est extr mement difficile et long
pour pouvoir faire un avec un médicament qui est vieux et connu. Il y a eu encore
une réunion avec I'INSERM la semaine derniére.

Pr Bensman
Cest la réflexion entre la protection et la sécurité de I’enfant et |I’avancement de la
recherche.

Dr Sahali
L’ Abetacept ?

Philippe Juvin
Nous avions eu une réunion avec le Pr Lang a ce sujet et il nous avait expliqué que le
Belatacept n’avait pas d’intér t dansle SN aors que I’ Abetacept en aurait.

Pr Lang

L’ Abetacept est un médicament qui est commercialisé dans la polyarthrite rhumatoide et
qui n"aurapas I’indication dans le SN et qu’ on peut avoir en faisant une ATU.

Le Belatacept est un médicament qui est intéressant car pour bloquer le lymphocyteil faut
plusieurs signaux et le Belatacept interagit pour bloquer I'un de ces signaux. Les
corticoides abolissent de trés nombreux signaux et le Belatacept abolit un signal
spécifique. Est-ce que ce signal spécifique serait suffisant pour traiter le syndrome
néphrotique ? Pourquoi pas mais on n’a aucun argument pour le démontrer ? C'est vrai
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gue maintenant on a un modele animal pour essayer cette molécule pourquoi pas
essayer ?

L’ Abetacept par rapport au Belatacept, ¢’ est pratiquement lam me molécule sinon que le
Belatacept qui est en thérapeutique en transplantation est 10 fois plus efficace que
I” Abetacept.

En résumé il vaudrait mieux essayer I’ Abetacept sur le modéle animal pour avoir des
arguments pour demander une ATU. Le Belatacept on devra attendre les résultats de
I’essal avant de le tester. Le Belatacept est utilisé en association il ne marche pas tout
seul.

Dr Sahali
VoilaMr Juvin, votre diapositive princeps a été discutée dans le détail.

Philippe Juvin
Tout afait, en tout cas ¢’ était la diapositive la plus polémique.

3.2 La Recherchesur le Syndrome Néphrotique et les acquisitions
r écentes

NOUSSOMMESDESOLE MAISLA PRESENTATION DU DR. SAHALI N'ETANT PAS
ENCORE PUBLIEE, NOUSNE POUVONSLA METTRE DANSLE COMPTE-RENDU. PAR
CONTRE DES QUE CE SERA POSSIBLE NOUSVOUSAVERTIRONS SUR NOTRE SITE WEB
ET ELLE SERA ACCESSIBLE POUR TOUS.
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4. LA GROSSESSE ET LE SYNDROME NEPHROTIQUE
PRESENTE PAR LE DR DESVAUX

L’ objectif de cette présentation sur le syndrome néphrotique et la grossesse est de pouvoir
répondre aux patientes qui se posent les questions suivantes :

- Quelles sont les conséquences de la grossesse sur la maladie rénale quand on
connait sa maladie, quelles sont les consequences sur les Iésions glomérulaires
minimes et sur les |ésions segmentaires et focales lorsqu’ on est enceinte ?

Quelles consequences la maladie rénale aura sur la grossesse, sur |’ évolution du
fogus ?

Quand débuter une grossesse par rapport alamaladie ?

Quels traitements possibles au cours de la grossesse ?

Qu'est ce qui se passe quand on découvre la maladie au cours de la grossesse,
quels sont les problémes qui sont posés a ce moment la?

Avant de détailler toutes les réponses a ces questions, présentons ce qui Se passe
physi ol ogiquement durant une grossesse pour permettre le développement du bébé.

4.1 Physiologiedela grossesse:

4.1.1 Schéma:

endomitra I

Livre de Biologie lére L et ES édition Bordas collection Tavernier

D’ apres le schéma ci-dessus, on observe le bébé avec le cordon ombilical relié au
placenta. Dans le cordon ombilical se trouvent les vaisseaux sanguins qui alimentent le
bébé durant la grossesse

Le placenta se forme a partir du tissu de la mére et des tissus fodaux. C'est a son niveau
que vas établir les échanges.

Dans un sens il y ala circulation maternelle avec le sang maternel provenant des artéres
utérines et qui se déverse dans le placenta.
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Dans I'autre sens il y a la circulation fodale qui arrive et qui va tre en contact par une
petite membrane avec la circulation maternelle.

Des échanges vont se produire entre le sang maternel et le sang fodal. Ces échanges
permettront le dével oppement du bébé.

Le placenta servira a protéger, a faire barriere contre un groupe de molécules qui
pourraient aller de lacirculation maternelle alacirculation fodae

4.1.2 Qu’est ce qui se passe normalement lorsqu’une femme qui n’a pas
de maladie r énale développe une gr ossesse ?

ADAPTATION VASCULAIRE AU COURS
DE LA GROSSESSE NORMALE

Augmentation du déhit cardiague

45 WM 6 Fmn 5 mn
Augmentation de la freguence cardiague
Diminution de la Fression Arterielle

Les chiffres tensionnels au cours de la
grossesse sont < 130/80

» asodilatation importante avec diminution des
résistances vasculaires periphériques pour une
honne perfusion placentaire

Au cours d'une grossesse, il y aune adaptation vasculaire qui se caractérise par :
Une augmentation du débit cardiagque :
o Avantlagrossesseil est de 4,5 I//m (litre par minute),
0 Aucoursdu 2° trimestreil passea6 I/m,
o0 Puisenfindegrossesse il estde5I1/m.

Cette augmentation du débit cardiaque est liée :
o A I'augmentation de lafréguence cardiague (le pouls de lafemme enceinte
est accaléré, il est de 90 a 100 par minute)
o Etal augmentation delavolémie (c' est e volume sanguin circulant).

Une diminution de pression artérielle au cours de la grossesse: la tension
artérielle a tendance a diminuer chute tensionnelle normale) et a tre située a
moins de 130/80.

Tout cela a comme conséquence une dilatation des vaisseaux sanguins (vasodilatation)
importante avec une diminution de la résistance de ces vaisseaux pour permettre une
bonne perfusion placentaire
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MODIFICATION DES VOLUMES ET
CONSEQUENCES

+ Hypervolemie physiologigue
Prize de poids de 12,5 kg dont 7 kg d'eau

« Augmentation de 25 3 40% du volume sanguin
total avec surtout une augmentation du volume
plasmatigue

k- Anémie physiologigue

¢ Hypoprotidemie avec hypoalbumingmie
Le taux d'Hh passede 13-14 ga 11-12
L'albuminémie de 35-45 o/l 4 25-35

La grossesse se caractérise aussi par une prise de poids dont 7 kg environ d’ eau et une
augmentation de la volémie (augmentation du volume sanguin circulant) avec surtout une
augmentation du volume plasmatique.

Lors de la grossesse, on observe aussi une anémie dite physiologie (en fait une fausse
anémie car elle est due a une dilution des hématies). Le taux d’ hémoglobine normal avant
lagrossesse qui est de 13-14g va passer a 11-12g lors de la grossesse.

Du fait de ce mécanisme de dilution, on observe aussi une albuminémie qui baisse. Il y a
une diminution de I’ albuminémie d’ environ 10g/L pendant la grossesse (35-45g/L passe a
25-35¢/L)

4.1.3 Qu’est ce qui sepasse au niveau du rein durant la grossesse ?

ADAPTATION RENALE AU COURS DE
LA GROSSESSE NORMALE

= Augrnentation du débit de filtration glomerulaire de plus
de 0%, trés t6t

= Conséquences:

Diminution de la créatinine sanguine
Endehors de la grossesse: 703 90 pmiL
Fendant la grossesse:35 4 70 pmil
Un taux = 75 pmiL est anormal

Augmentation de la caldurie

Augmentation de la protéinurie
Elle peut atteindre 300 mgfidh

Lors de la grossesse, il y a une augmentation du débit de filtration glomérulaire c'est a
dire que les glomérules qui filtrent le sang vont avoir une augmentation de leur débit de
plus de 50%.

Les conséquences physiologiques sont une diminution de la créatinine sanguine. La
créatinine sanguine nous renseigne sur le fonctionnement rénal. En dehors de la
grossesse une femme a une créatinine sanguine de 70 a 90 pum/I (micromole/litre) en
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fonction de sataille, de sa masse musculaire et pendant la grossesse les chiffres sont en
dessous, ils sont de 35 a 70um/l. Un taux anormal de créatinine sanguine c@st-a-dire
supérieur a 75 um/l lors de la grossesse signifie que I’on est en présence d’ une anomalie
de filtration glomérulaire ou d' une insuffisance rénale.

Du fait de I'augmentation du débit de la filtration glomérulaire, on observe une
augmentation de I'éimination du calcium (calciurie) et une augmentation de la
protéinurie extr mement minime. Elle peut atteindre 300 mg/l en 24H (soit 0,3g/l) sans
gue cela soit pathol ogique.

4.2 Retentissement dela grossesse sur la maladierénale:
4.2.1 Qu’est cequ’un syndrome néphrotique idiopathique ?
Avant d’examiner ce qui se passe lors de la grossesse lorsqu’il y a une maladie rénale, on
va expliquer succinctement ce qu’est le syndrome néphrotique idiopathique (SNI) dont la

forme la plus courante est la néphrose lipoidique a lésions glomérulaires minimes (LGM)
qui est corticosensible.

Syndrome néphrotique idiopathique

+ Forme la plus frequente: « nephrose lipoidique »
ou LGM

Frotéinurie abondante = dgf2dh

Baisse des nrotides sanouins (albuming)
hypovnlemie et oedemes

Oiminution des anticoagulants circulants
nhysiologigues | rizgue de thrombose
(ghlghite)

Fas dinzuffizance renale

Pas d'hynerension arerigle (HTA)

Cette maladie se manifeste par :
- Une protéinurie abondante : supérieure a3g/l par 24h,
Une baisse de I'albumine c'est & dire une baisse des protéines sanguins qui
entrainent une hypo volémie (diminution du volume total du sang circulant),
Une diminution des anticoagulants circulants physiologiques avec lorsque
I’ albuminémie est basse, un risque de thrombose ou phlébite.

Généralement, cette forme de SNI est la plus courante et 1a plus fréguente. Elle évolue
avec des rechutes, elle est corticosensible et sans insuffisance rénale et sans hypertension
artérielle.
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Syndrome néphrotique idiopathique

+ Forme plus rare: Hyalinose segmentaire et
focale (HSF)

syndrome nephrotique
plus sevérse car gortico résistant
Farfois HTA

altération de la fonction réenale

Il existe des formes de SNI plus rares qui sont corticorésistantes avec des lésions
segmentaires et focales de hyalinose (HSF). Elles se manifestent de lam me maniére par
un SN mais corticorésistant qui peut évoluer vers une atération de la fonction rénale et
entrainer une hypertension artérielle (HTA).

4.2.2 Quels sont les problemes posés par une grossesse au coursd’une
néphropathie ?

PROBLEMES POSES PAR UNE
GROSSESSE AU COURS D'UNE
NEPHROPATHIE

La grossesse peut modifier le cours évolutif
de la maladie rénale

en acceélerant la progression de 'l renale
en déclenchant une poussés d'HTA

[ TA =14/9)

en majorant la protéinurie

en obligeant a modifier les traitements

La grossesse peut modifier le cours évolutif de lamaladie par exempleen :
- Accélérant I'insuffisance rénale s elle existe,

Déclenchant une poussée d hypertension artérielle: une tension artéridle
supérieure a 14/9 pour une femme enceinte est anormale,
Majorant la protéinurie,
Et en obligeant la modification des traitements au cours de la grossesse car
certains de ces traitements sont incompatibles avec une grossesse (voir
paragraphe suivant)

4.2.3 Retentissement dela grossesse sur la maladierénale

Jusque dans les années 1980, on considérait qu’a partir du moment ou une patiente avait
une maladie rénale, entamer une grossesse représentait un risque pour la mére et pour le
bébé. Mais heureusement, un certain nombre d’ études ont été effectuées et gréce a celles-
ci on a observé qu'il y avait des criteres, des facteurs de risque (dont I’on parlera ci-
dessous) mais que dans la majorité des cas une grossesse peut se vivre sans prendre trop
de risques.
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Une étude faite sur 148 femmes avec différentes néphropathies dont 22 avec lésions
glomérulaires minimes (LGM) et 13 avec hyalinoses segmentaires et focaes (HSF) a
permis d’ observer les données suivantes :

Il peut y avoir aggravation de la maladie rénale de la mere s au moment de la
conception :
La patiente a un syndrome néphrotique: c’'est un facteur d aggravation
ultérieure de lafonction rénale,
Si lafonction rénale est anormale,
S'il existe une hypertension artérielle non controlée.

Ce qui signifie qu’il faut faire une grossesse programmee, discuter avec son

néphrologue pour savoir a quel moment il faut débuter une grossesse. Evidemment il faut
commencer une grossesse en dehors d’ une poussée de lamaladie.

4.2.4 Retentissement dela grossesse sur le Syndrome Néphrotique

En résumant les conclusions de ce qui existe dans la littérature, on observe que pour une
femme ayant un SN, il n'a pas de rechute du SN chez la patiente aux antécédents de
néphrose lipoidique qui est en rémission au moment de la conception.
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Ces patientes peuvent avoir au cours de la grossesse une petite augmentation de la
protéinurie de maniere transitoire et tout afait réversible alafin de la grossesse.

4.2.5 Retentissement de la grossesse sur la fonction rénale

L’atération de la fonction rénale: lorsqu’on débute une grossesse avec une fonction
rénale normaleil n'y a pas d’influence de la grossesse sur le cours de la glomérulopathie
(SN associé a des |ésions glomérulaires).

Par contre si la patiente a une fonction rénale anormale : avec une créatinine supérieure a
200um/1 , il existe aors un risque d’ aggravation de la fonction rénale a court ou a moyen
terme dans 25% des cas.

4.2.6 Retentissement dela grossesse sur |’hypertension artérielle

Si il existe une hypertension artérielle (HTA) avant la grossesse, dansce casil y a:
- Unediminution de la pression artérielle lors du 1° trimestre,
Un risque mgjoré de pré éclampsie. La pré éclampsie est une maladie rénade
particuliére ala grossesse qui est liée a des anomalies de placentation (signifie des
anomaies de mise en place du placenta) avec des lésions vasculaires. Ces
anomalies de placentation ne surviennent qu’'a partir de la 16° semaine
d’aménorrhée (SA) et vont entrainer une maladie rénale chez |la mére avec une
protéinurie et une hyper tension artérielle au 3° trimestre. C’est normalement,
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totalement réversible aprés la grossesse mais cela induit des risques pour la

maman et pour le bébe.

4.2.7 Conclusion

Enrésumé:

La grossesse n’entraine pas de rechute du syndrome néphrotique chez les
patientes ayant des antécédents de néphrose, si elles sont en rémission
spontanée ou thérapeutique au moment de la conception.

Le débit de la protéinurie tend a augmenter au cours de la grossesse le plus
souvent de maniéretransitoire et réversible apreés|’accouchement.

L es patientes peuvent avoir des problemes s elles ont une altération de la
fonction rénale ou une hypertension artérielle (HTA) non contrélée avant ou
pendant la gr ossesse.

4.3 Lesrisquespour lefodus:

Il existe des risgues exceptionnels d’ avortement spontané au cours du 1° trimestre.

Maisil y ade plus des risques pour le bébé de:

Prématurité (bébés nés avant 37 semaines d’ ameénorrhée)

Retard de croissance intra-utérin (' est a dire que le bébé ne se développe pas de
maniére tout a fait normal). Il existe des courbes de croissance faites sous
echographie, qui donnent selon la courbe de poids du bébé et |” &ge de la grossesse,
une courbe de croissance. Et il y aun retard de croissance si celle-ci est en dessous
de lamoyenne.

Les facteurs de risque qui peuvent provoguer une prématurité ou un retard de croissance
intra-utérin sont toujourslesm mes:

Le SN surtout S'il est présent ala conception ou au tout début de la grossesse,
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L’ hypertension artérielle (HTA),
L’ dtération delafonction rénde.

4.3.1 Lefacteur derisque pour lefogus: le SN

C’est un facteur de risque pour le bébé si le SN est présent au cours du 1° trimestre de la
grossesse. S'il est sévére, il y a un risque de retard de croissance intra-utérin lié a
I” hypovolémie induite par le SN. Et ce risque peut S associer a une prématurite.

Si le SN survient plus tardivement, & la fin du 2™ trimestre ou au 3°™ trimestre, le
risque est moindre de retard de croissance intra-utérin.

4.3.2 Lefacteur derisquepour lefodus: HTA

Si I'HTA est présente a la conception du bébé ou apparait précocement alorsil existe un
risque pour le bébé. Et dans ce cas, il faut savoir que le contréle médicamenteux de
I"'HTA améiore le pronostic.

4.3.3 Lefacteur derisque pour lefodus: I'insuffisancerénale
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L’insuffisance rénale est aussi un facteur de risque pour le bébé. Une étude récente
montre que S'il existe une atération de lafonction rénale (' est adire que la créatinine est
supérieure a 125 micromol/L) au moment de la conception alors 60% des enfants sont
prématurés avec souvent un retard de croissance intra-utérin (RCIU) mais grace aux
progres de |a réanimation néonatale, 93% des enfants sont vivants.

4.3.4 Lefacteur derisque pour lefaodus: latransmission dela maladie

Parmi les risques du pronostic fodal on peut se poser la question de la transmission de la
maladie maternelle chez I’ enfant.

Il'yaeu2caspubliés:
1 cas publié dans les années 1980 par le Pr. Lagrue. Cela concernait une patiente
qui avait eu 2 grossesses successives et qui présentait une HSF. Les deux bébés
présentaient une protéinurie ala naissance qui disparaissait spontanément au bout
d’ un mois sans aucun traitement.

1 cas plus récent d une patiente d’ environ 35 ans, qui éait & sa 5°™ grossesse.
Elle a développé un SN a 13 semaines d ameénorrhée (SA) aors qu'elle n’avait
jamais eu de maladie rénale auparavant.La biopsie rénal e effectuée au cours de sa
grossesse a revélé une hyalinose segmentaire et focale (HSF) et le SN se révéla
corticorésistant. A 33 SA, une césarienne a été pratiquée avec naissance d une
petite fille de plus d' 1 kg. Celle-ci avait une protéinurie abondante (9g/L au 24h)
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au moment de la naissance et 6 jours de vie plus tard, cette protéinurie avait
totalement disparu.

Donc cela signifie qu’il y a peut- tre un facteur présent dans la circulation maternelle qui
est passé dans le placenta et chez I’ enfant mais, qui tres rapidement a disparu.

4.3.5 Conclusion
En conclusion :

L es femmes porteuses d’un syndrome néphrotique idiopathique (néphrose ou L GM)
qui sont le plus souvent sans altération de la fonction rénale et avec une pression
artérielle normale ont toutes les chances de mener a bien une grossesse avec un
enfant normal et sans rechute de leur maladie a condition d’ére en rémission au
moment de la conception

4.4 Découvertedu SN pendant la grossesse

Qu'est ce qui se passe s on découvre la maladie pendant la grossesse : quels sont les
problémes ?

C’ est souvent un probleme de diagnostic parce qu’il peut y avoir d’ autres causes de SN au
cours de la grossesse.

Ce SN n'est pas toujours lié a des Iésions glomérulaires minimes ou a des lésions
segmentaires et focales. D’ autres glomeérulopathies peuvent tre en cause nécessitant un
traitement différent de celui du SNI. Une biopsie rénale pour examen histologique du rein
peut tre nécessaire.

La pratique de la biopsie rénale est possible chez une femme enceinte si le SN survient
avant |a24'°™ semaine d@ménorrhée (SA). Il n'y pas de contre-indication dans ce cas |a.
On ne fait pas de biopsie rénae si le SN survient au aentour de la32®™ SA. Dans ce cas
on laisse évoluer la grossesse jusgu’a 34 a 35°™ SA, on fait accoucher la maman et on
fait la biopsie rénal e aprés la nai ssance.
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4.5 Lesmeédicaments au coursdela grossesse

4.5.1 Lacorticothérapie

La prednisone et |a prednisolone ne passent que tres faiblement la barriere placentaire et
n’ont donc aucun risque pour le fodus.

L’ allaitement est permis sous corticoide en sachant que les doses doivent tre en dessous
de 40 mg. Si les doses sont au-dessus, |’ allaitement est possible mais il faut attendre 4
heures aprés la prise du médicament : ce qui n’est pastresfacile.

4.5.2 Lesimmunosuppresseurs

La ciclosporine peut tre utilisée au cours de la grossesse. En reprenant les études qui ont
été faites chez les patients transplantés, on s'est apercu qu'on pouvait utiliser la
ciclosporine maisil y a un risque possible de prématurité, de RCIU et de développement
d'uneHTA.

Par contre le MMF (cellcept) est formellement contre indiqué lors de la grossesse.

Le tacrolimus : chez les patientes transplantées ¢’ est discuté maisil ne faut pas prendre le
risque pendant la grossesse de prendre ce médicament.

4.5.3 Letraitement anti-hypertenseur
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Certains médicaments anti-hypertenseurs sont formellement contre-indiqués pendant la
grossesse.

Les inhibiteurs de I’ enzyme de conversion que |’on appelle les IEC et les sartans doivent
tre arr tés avant de débuter une grossesse. Cela veut dire que chez les femmes qui ont
une HTA, il faut modifier le traitement avant de commencer une grossesse.

Les diurétiques de m me sont contre indiqués pendant |a grossesse.

4.5.4 Letraitement anticoagulant

Un syndrome néphrotique important pendant la grossesse avec un taux d’abumine
sanguine inférieur & 20g/L peut nécessiter I'utilisation d'anticoagulants comme
I"héparine, essentiellement |'héparine de bas poids moléculaire (HBPM): cest la
calciparine avec 1 injection/jour en sous cutane. Ceci peut se prendre sans probleme au
29" et 3'°™ trimestre de la grossesse. Comme contrainte il faut surveiller les plaguettes 2
fois/semaine pendant le premier mois puis 1 fois/semaine.

II'y aun risque avec les HBPM d’ ostéoporose mais qui est minime et réversible.

4.6 Recommandations pour une grossesse

Il faut une grossesse programmée de fagcon que le traitement médical soit adapté et
I"idéal est d’avoir une grossesse en dehors de toute poussée.

Il faut une approche multidisciplinaire c'est a dire une bonne coopération entre le
néphrologue et I'obstétricien. Mais de plus en plus les équipes médicales
connaissent le probléme.

Il faut avoir accés a une Maternité detype Il (les maternités de type Il accueillent
toutes les grossesses dites pathologiques : menace d’ accouchement prématurée avant
32 SA, maformation fodale...
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Ces maternités sont situées dans un établissement disposant d’ une unité individualisée
de soins intensifs ou d'un service de réanimation pédiatrique ou néonatale, pouvant
S occuper des grands prématureés.

La survellance maternelle et fodale avec des échographies régulieres,
éventuellement des dopplers (surveillance des vaisseaux), doit tre importante.

Enfin les femmes porteuses d’un syndrome néphrotique idiopathique (néphrose ou
LGM) qui sont le plus souvent sans altération de la fonction rénale et avec une
pression artérielle normale ont toutes les chances de mener a bien une gr ossesse avec
un enfant normal et sansrechute de leur maladie a condition d’étre en rémission au
moment de la conception

4.7 Questionsréponses

Est-ce gqu'il y a un risque hémorragique fadal en utilisant les HBPM (héparine a bas
poids moléculaire) au cours du dernier trimestre de la grossesse en particulier en terme
d hémorragieintracérébral ?

Aux doses préventives je ne crois pas qu’il ait de risque.
On ne peut pas prendre de MMF au cours d’ une grossesse ?

Le MMF est trés toxique au tout début d’une grossesse, donc il est totalement contre-
indiqué.

Sous dialyse es-il possible de débuter une grossesse ?

Ces grossesses sont trés rares car sous dialyse la fécondité est tres diminuée. Les risques
de prématurité et de retard de croissance sont tres importants. Il faut que les dialyses
soient faites tous les jours et ¢’ est vraiment difficile et trés compliqué. On conseille aux
patientes si ¢’ est possible d attendre une transplantation rénale.

Une patiente greffée peut-elle envisagée une grossesse ?

Si la patiente est stable, en bon état général depuis environ 2 ans apres la transplantation,
sans protéinurie, avec une tension artérielle normale, une fonction rénale stable et un
traitement immunosuppresseur modéré depuis plusieurs mois, elle peut envisager une
grossesse.

4.8 Letémoignage de Séverine Morvan :

Je suis Séverine, j@ 32 ans et depuis le 14 juillet 2006 je suis maman d@ne petite Lou-
Marie qui vatrestres bien. Je n@ pas un syndrome néphrotique idiopathique mais j@ une
glomérulo néphrite extra membraneuse et je suis traitée également par néoral et cortancyl.
Ma pathologie a été découverte il y a environ 3 ans lors d@ne premiére grossesse. Jétais
enceinte et lors des bilans standards, on m’a découvert une proténurie importante donc
j@ subi une biopsie qui a révélé la glomérulo néphrite. J@ perdu cette premiére
grossesse, fausse couche, qui n@tait pas forcément liée au SN.
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Pour ce qui est du suivi : j@ eu plusieurs traitements et mon néphrologue m@ conseillé de
ne pas tomber enceinte tant que je n@&ais pas en rémission. C@st sous néoral et cortancyl
que j@ réeuss a atteindre une protéinurie égale de 0. Cela a duré un mois et mon
néphrologue m@ autorisé a tomber enceinte et juste apres ce délai, le mois suivant j&ais
enceinte. Pas de probleme de fertilité sous traitement ! Pour cette grossesse j@ été suivie
dans une maternité de niveau Il a [@tercommunale de Créteil avec un suivi mensuel.
Cela consistait en une proténurie des 24h, prises de sang, échographie tous les mois. On
m@ dit que je devrais accoucher a 34-37 semaines d@meénorrhée. La grossesse se
déroulant bien, je suis alée jusqu@ 39 semaines d@ménorrhée, date a laguelle on a
déclenché I@ccouchement. Et voila naissance d@n beau bébé de 3,210 kg, 51 cm et sans
aucun probléme.

Questions-réponses :

Est-ce que vous avez allaité votre bébé ?

Non, on m@déconseillé.

Est-ce que c@st possible de le faire ?

Pr Niaudet : Non avec ce traitement il ne faut pas.

Lereste est merveilleux, aussi tant pispour I@llaitement !
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5. LADIETETIQUE ET LE SYNDROME NEPHROTIQUE PAR
SYLVIE JUVIN

La diététique dans le SNI est une notion ou beaucoup de contrevérités circulent. Précisons
que je ne vais détailler que le cas du Syndrome néphrotique sans insuffisance rénale. Dés
gu'il y ainsuffisance rénale, chague cas mérite un accompagnement diététique individuel.

Voici quelguesidées que I’ on entend couramment ou qui circulent sur les forums internet.

Ces contrevérités, c’'est un probleme central car le SN se caractérise par une perte de
protéines et que limiter les protéines n'est sirement pas a I’ordre du jour dans cette
maladie et qu'il faudrait plutét s orienter vers une légere et réguliere compensation
comme on le verratout al’ heure.

Je vais aussi essayer d éclaircir la notion de sucre avec: limiter les sucres rapides et
favoriser les sucres lents.

Quant au régime sans sel on verraqu'il faut le suivre pour la maladie et surtout pour les
effets néfastes des corticoides.
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Je vous propose donc de voir ce sujet sous ses deux aspects: ce qu'il faut faire pour la
maladie et ce quil faut faire pour les traitements qui sont quand m me assez
contraignants au niveau diététique.

On essayera ensemble de voir ce qu' on peut faire au quotidien, en pratique comment se
débrouille t-on et bien sir n'hésitez pas a intervenir nous sommes tous friands d’idées
pour nous rendre ce régime plusfacile.

%

En diététique larégle c’est d’ adapter son alimentation a son activité physique, ni trop ni
pas assez et puis bien boire.

Lesrégles d or d une alimentation variée, équilibrée, riche en fruits et |égumes, pauvre en
graisses, qui S adressent a tout le monde sont particulierement adaptées aux malades du
SN.

De |’ eau douce, pourquoi ?... car la boisson peut tre une source cachée de sel, de sucre
pour les sodas. Attention aux eaux trop minéralisées ...

C’est possible chez soi avec un peu d’ organisation mais c’est vrai que cela devient plus
difficile lorsqu’ on est al’ extérieur, au restaurant, a la cantine de |’ école surtout.

30
AMSN - Association des Maades d’ un Syndrome Néphrotique — syndrome.nephrotique@l aposte.net



Conférence sur le syndrome néphrotique du 20/1/2007 a Faculté de Médecine de I’ Hopital H. Mondor

Lamaadie
L es recommandations officielles

« - apport en sel limité a 6g/j dans le cas d’hypertension artérielle et
entre 2 et 6g/j en cas d'oedemes
e - apport énergétigue suffisant (30 a 35 kcal/kg/jr)
e - apport protidigue, non restreint en l'absence d'insuffisance
rénale,
« limité a 0,8 g/kg/jour dans le cas d'insuffisance rénale chronique
modérée
« et inférieur a 0,8 g/kg/jour dans le cas d'insuffisance rénale sévere
ou terminale ;

Les recommandations officielles venant de I'HAS fixent bien les quantités de chacun de
ces nutriments que nous devons ingeérer.

L’ apport en sel doit rester limité a6 g/j pour lamaladie.

L’ apport énergétique est celui recommandé pour I'individu normal, comme je vous le
disaistout al’ heure, ni trop, ni pas assez.

L’ apport protéique ne doit pas tre limité en I’ absence d insuffisance rénale.

Lamaadie
L es recommandations officielles

e - apport liquidien : ni restreint, ni forcé, adapté a la diurése et
a la soif, proche de 1,5 1/j ;

e - apport potassigue (ex : chocolat, légumes secs, bananes,
fruits secs). Objectif : maintien de la kaliémie < 5,5 mmol/l;

« - apport phosphocalcique a surveiller dans le cas de troubles
phosphocalciques. Objectif : maintien de la phosphorémie
< 1,45 mmol/l ;

=> chez I'enfant, les régles nutritionnelles seront définies en
collaboration avec le pédiatre néphrologue.

L’ apport en boissons doit tre lui aussi dans lanormale: on dit boire « a sa soif », ce qui
doit correspondre a 1,5 |/j dans des conditions normales d’ activité et de température.

Sur I’ apport potassique on doit tre vigilant car on manque facilement de potassium et
cela peut provoquer des crampes, des palpitations par exemple. On en trouve dans le
chocolat, les légumes secs (abricots), les bananes et les avocats. D’ ailleurs en diététique
on recommande en général de prendre au moins un, certains disent deux, fruits par repas.

L’apport phosphocalcique: on parle surtout du phosphore, il faut maintenir la
phosphorémie a un niveau biologique, en particulier éviter les exces de sodas.
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Chez I’enfant les regles sont adaptées au poids et doivent étre revue avec le pédiatre
néphrologue spécifiquement.

/01

Distinguons donc ce qui revient alamaladie et ce qu’il faut faire du fait des traitements.

Pour la maladie, le Syndrome Néphrotique a deux conséquences: d’'une part, une fuite
des protéines et I’ effondrement de la protéinémie, et d autre part, selon un mécanisme
compensateur mal connu, le foie, cherchant a faire de I’albumine, fait aussi du
cholestérol, ce qui entraine une hyperchol estérolémie.

Il faut donc lutter contre ces deux anomalies.

Donc, apporter des protéines régulierement en privilégiant les protéines a haute valeur
nutritive (poissons, viandes maigres, oaufs a doses controlées), en essayant de limiter les
graisses animales (beurre, creme, fromages, viandes grasses, charcuteries...). Il faut le
plus possible éviter les graisses cuites.

On devrait privilégier les poissons qui contiennent des proténes éliminées en priorité par
le rein malade. Ce sont des protéines qui se retrouvent dans la fabrication des os longs par
exemple.

On favorisera aussi les huiles riches en acides gras insaturés pour lutter contre le mauvais
cholestérol : huile d olive riche en acides gras mono insaturés (oméga 9) que I’on peut
utiliser pour la cuisson, et huiles de colza, de noix... riches en acides gras poly insaturés
de type oméga 3 que I’ on ne doit pas cuire.

Le régime «sans sel » peut treici nécessaire en cas de protéinurie massive (sur avis du
meédecin).

Attention, il faut le rappéler, si la clairance a la créatinine est basse alors il faudra voir
avec le médecin pour adapter |’ apport en protéines.
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Les corticoides imposent un régime peu sode, sinon ils font grossir et parfois beaucoup.
Alors attention au sel caché on en trouve beaucoup, bien sur, dans les charcuteries et
salaisons, mais aussi dans le pain, les fromages et les plats tout pr ts.

Donc, il faut soit restreindre les quantités de pain soit s adapter avec du pain sans sel
gjouté (surgelé ou sur commande chez les boulangers), des biscottes sans sel gouté.

Pour les fromages, il existe des fromages allégés en sel, type gouda, comté ou chevre. On
peut utiliser le gouda ou le comté pour réper sur les gratins. Rappelons gque les fromages
apportent du cholestérol et qu'il faut donc les consommer avec modération. Les apports
de calcium se font aussi avec les autres produits laitiers (lait, yaourts, fromages blancs,
petits-suisses...) qui sont moins gras, voire sans matiere grasse pour certains. Il ne faut
pas oublier qu’ on en trouve aussi dans|’eau minérale, m me |’ eau du robinet, les oranges
et les choux (les cruciféres).

Le sel est aussi caché dans les plats tout pr ts (conserves, purées instantanées, potages,
rayons traiteurs...). Il faudra en général privilégier ce qui est fait a la maison, sans
adjonction de sel. On peut utiliser a volonté les herbes aromatiques du jardin ou du rayon
surgelé. Attention aux bouillons cubes, cornichons, moutardes qui sont trés salés. |l existe
des équivalents pour régimes hyposodés dans |les magasins de diététique.

Il existe des marques qui font des plats trés peu salés de bonne qualité, malheureusement
un peu plus colteux : les surgelés chez Picard et les produits Dr Ritter en magasins de
diététique, par exemple. La auss, il faut quand m me privilégier ce qui est fait a la
maison car on sait lorsgu’ on goute du sel. Prenons I’ exemple de la pétisserie, les biscuits
du commerce qui sont sucrés au godt peuvent trés bien tre salés sans qu’on S en rende
compte.
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Pour les corticoides on vient de parler du régime hyposodé, ¢’ est vraiment important.

Le deuxieme ennemi : les sucres rapides. Il faut limiter les sucres rapides, car la cortisone
interagit avec le métabolisme glucidique et on a vu des personnes (peut- tre avec une
susceptibilité personnelle ?) sous traitement corticoide prolongé, développer un diabéte.
Ce n'est pas toujours suffisamment connu. Augmenter le cortisol, c'est augmenter la
libération du glucose. C'est assez facile de limiter les sucres rapides, ce qui a le golt
«sucré », Attention, il ne s'agit surtout pas de limiter les sucres lents, au contraire il faut
les maintenir (les pétes, leriz...) de préférence « a dente ».

Pour les enfants, il faut aussi se rappeler que la langue ne se forme que trés lentement au
godt sucré. Ainsi ce qui parait atrocement sucré pour un adulte peut paraitre peu sucré
pour un enfant de moins de 15 ans.

On peut par exemple remplacer de nombreux desserts sucrés par un fruit ou deux et
veiller aux sucres excessifs dans le godter des enfants.

Il'y aun effet secondaire dont ces messieurs qui nous soignent ne parlent pas beaucoup,
c'est la nervosité. Puisgque les corticoides énervent, emp chent de dormir, il faut donc
éviter d’ gjouter les excitants : coca cola, café, thé...

Il faut aussi faire attention au potassium. Certains patients se plaignent de crampes, ou de
palpitations mais ce n’'est pas systématique et bien souvent, avec un apport alimentaire
suffisant de légumes secs, de bananes, ¢a va mieux.

Le principa apport calcique se fait par I’aimentation. On peut prendre un complément
calcique (sur avis médical) mais c'est surtout I’aimentation qui importe pour éviter
certains troubles de croissance chez I'enfant ou des problemes d ostéoporose chez
I’adulte. 1l faut avoir des apports calciques a chaque repas sous forme de yaourt, lait,
fromage, penser aussi aux bhienfaits de I’ eau minérale, d’ une exposition au soleil ...

Les problémes d’ acidité gastrique sont un peu résolus par les protecteurs gastriques mais
on peut faire attention aux jus d’ agrumes ou certaines confitures qui peuvent tre un peu
acides.

Les apports de protéines sont nécessaires pour la maadie mais aussi du fait des
corticoides. En effet la cortisone détruit les muscles. Il faudra tre d’autant plus vigilant
sur ce point pendant les traitements de cortisone.
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Il faut aussi songer alavitamine D qui permet d’ absorber et fixer le calcium. On latrouve
danslelait, les caufs, le foie de veau et I’ huile de foie de morue.

* 6 $

Les autres traitements sont moins fréquents et ont moins de conséquences sur le régime
aimentaire.

Les anticoagulants (famille des anti vitamines K) posent le probléme de la vitamine K.
Cette vitamine K est retrouveée principal ement dans certaines crudités et les |égumes de la
famille des choux et épinards. Il faut éviter les variations importantes dans les quantités
de ces aliments et les répartir réguliérement dans |’ alimentation habituelle.

L’Endoxan ne pose pas de probleme d’ aimentation. Par contre ses métabolites sont
toxiques pour lavessie, ils ne doivent pasy stagner. Donc un apport d’ eau suffisant (2 a3
litres par jour) et faire attention de bien vider lavessie a chaque fois.

Le Cellcept pose des problémes digestifs sous forme de nausées et diarrhées. Donc
adapter I’ aimentation, pas de choses lourdes a digérer (sauces, graisses ...) et fractionner
les repas. Penser a manger réguliérement du riz pas trop cuit et éviter les plats trop épicés.

Quand il y a des diurétiques certains nécessitent un apport en potassium. Le médecin
avertit alors son patient.

En pratique... alorslajevousinvite aparticiper :
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Comment faire les courses? C'est probablement la partie la plus difficile au
début. Il y aune phase d’ apprentissage de quelques mois.

Il faut essayer de trouver des produits frais et cuisiner soi-m me.
Regarder les étiquettes...
Avoir |’ esprit critique atout instant

Le fromage alégé en sel, on peut en trouver dans les grandes surfaces ou chez le
fromager et le commander s'il n’en a pas. On trouve assez facilement du gouda ou
du comté allégés en sel.

Le pain sans gjout de sel se trouve assez facilement : la plupart des boulangers en
font. Chez Picard il y a des petits pains dits « sans sel » qui se passent au four.
Quant aux biscottes sans sel gjouté, on en trouve un peu partout.

Comment faire avec la cantine et au restaurant ? Les choses ont bien évolué.

Les repas au restaurant ¢’ est moins régulier que la cantine, on peut donc faire quelques
écarts et on peut en généra choisir entre plusieurs plats. C'est plus facile a gérer soi
m me (privilégier les légumes, les fruits, le poisson, éviter les sauces, le gras et se
modérer sur le pain).

Bien merci atous, nous attendons vos idées et si Nicole est d’ accord, on les diffusera car
en multipliant les expériences, on développe I’ entraide et on rend lavie plus facile.

Pour aller plusloin voici une petite bibliographie...
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5.1 Questions Réponses sur la diététique
Roger Brunet :

Pour les restaurants scolaires il y a une note officielle de juillet 2002 qui les oblige a
servir des repas quand les enfants sont malades. Elle traite de toutes les maladies et de
tous les régimes.
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Isabelle Gasparin :

Ja eu le cas. Jhabite dans les Yvelines. Suite au Journal Officiel que Mr Brunet m'a
envoye, je suis alée voir laMairie disant que je voulais un régime sans sel pour mon fils.
[Isn’ont pas voulu, j’en ai parlé ala presse et ¢ est sorti en premiere page et il n'y aplus
eu de probléme!. Je suis une mere et je me suis battue pour mon fils. Une autre mére
connaissant cela aurait sirement fait la m me chose. Et de plus ¢a sert aussi pour les
personnes agees de laville.

Ja eu aussi a me battre pour gque les repas soient un peu variés. Car, a4 ans et demi, ils
lui ont servi des yaourts nature tous les jours pendant 1 mois et demi. Il a maintenant
quel ques danettes, des petits suisses, du fromage sans sel.

Philippe Juvin
Voila, on arespecté le temps que nous avait aloué notre présidente.

Merci avous Messieurs les professeurs et docteurs du temps que Vous hous avez consacré
et de votre participation franche directe et interactive.

Nous avons plein de documentsici car notre ambition pour I’année 2007 c'est d’ tre plus
nombreux. Nous devons augmenter le nombre d’ adhérents pour qu’ on ait plus de poids et
fournir plus d’information validée, fournir plus d’ argent pour larecherche... et toutes ces
missions qui sont dans nos statuts et auxquelles on est profondément attachés.

Merci a vous médecins qui voudrez bien diffuser nos plaquettes, nous nous engageons a
rester le plus ouvert possible avec vous. Si dans ce qu'on fait vous estimez que ce N’ est
pas exact dites le nous, nous sommes tres réactifs et ce sera expliqué ou corrigé tres
rapidement.

Dr Shali

Je voudrais a mon tour remercier |’association parce que je suis impressionné par le
parcours gue vous avez réalisé depuis 2003. Je pense que dans les années a venir gréce au
centre de réeférence et a votre dynamisme, le nombre de d’ adhérents va croitre d’ une fagon
importante et ce d’autant plus que vous avez une idée de prix sur le Syndrome
Néphrotique qui va vous faire connaitre par tous les néphrologues de France notamment
par le biais des sociétés de néphrologie a lafois adulte et pédiatrique. De plus les centres
de référence sont inscrits pour la prochaine réunion de la société pour une thématique sur
les centres de référence.

Et puis, la réunion du début de |I’année prochaine, sur la proposition du Pr Niaudet,
pourrait avoir lieu a Necker.

Nicole Lhermitte
Merci ¢’ est gréace a cette bonne entente que nous progressons.

Je voulais vous dire aussi que vous tes tous invités a Cardesse pour la réunion mi-aoGt
ou les habitants vous inviterons chez eux peut tre avec une modique participation.
Cardesse, C’est un peu notre Téléhon a nous.
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Elizabeth Canaguier

Et vous pourrez golter de |’ excellente cuisine sans sel par exemple comment fait-on du
foie gras sans sel et du confit sans sel.

Nicole Lhermitte

On vous tiendra informés avec les mails et sur http://asso.orpha.net/ AM SN/ notre site
internet. Merci atous.
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