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Néphropathie à IgA: Faut il suivre les 
recommandations de l’IPNA?



Pourquoi les 
guidelines 
sont-elles 
essentielles ?

• Harmoniser les pratiques
• Elles offrent un cadre commun basé sur les 

meilleures données scientifiques disponibles, 
réduisant la variabilité entre centres et 
cliniciens.

• Optimiser les décisions thérapeutiques
• Elles orientent le choix des traitements en 

fonction des preuves, permettant une prise en 
charge plus sûre, plus efficace et plus cohérente.

• Structurer et orienter les essais cliniques
• Elles définissent les critères diagnostiques, les 

seuils d’inclusion, les objectifs thérapeutiques et 
les issues cliniques pertinentes, facilitant la 
conception d’essais robustes et comparables.



Une maladie sévère

Auto immune 
disease

END Stage 
Renal disease
20% within 20 
years

Dialysis , Kidney
transplantation

Les enfants qui évoluent vers l’insuffisance 
rénale terminale présentent une espérance de 
vie fortement réduite : 
• en moyenne seulement 19 ans après le début 

de la dialyse 
• et environ 40 ans après une transplantation..

Mitsnefes MM et al 2013. JAMA



• Données de l’étude RaDaR :

• 39 % des enfants atteints d’IgAN évoluent vers l’insuffisance rénale
dans les 30 ans suivant le diagnostic.

• Ils atteignent l’insuffisance rénale à un âge plus jeune que les adultes.

Une maladie sévère











Limitations actuelles

• 1. Basées sur des essais adultes (STOP-IgAN)

• Les guidelines pédiatriques reposent sur des données adultes. STOP-IgAN n’a pas montré de 
bénéfice clair de l’immunosuppression.
L’inclusion était fondée uniquement sur la protéinurie et le DFG, sans tenir compte de l’histologie.

Biopsies réalisées 6,5 à 95 mois avant l’étude : décalage avec l’activité réelle de la maladie.

• 2. Intégration limitée de l’histologie dans les KDIGO,

• KDIGO estime que les preuves sont insuffisantes pour adapter la prise en charge selon le score 
Oxford MEST-C.
En pédiatrie, les biopsies sont réalisées plus tôt, dès les premières anomalies urinaires : 

l’histologie est donc un signal plus pertinent pour guider le traitement.

• 3. Délais d’attente sous RASB treatment

• Faut t’il attendre. Sous quel délais des lésions actives peuvent se transformer en fibrose?

STOP-IgAN : Rauen T et al., Lancet 2015
TESTING : Lv J et al., JAMA 2017
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Guidelines basées sur études adultes

Un enfant n’est pas un 
petit adulte
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Enfant Adultes

less adaptable 
and  flexible

Ygberg et al., Acta Paediatr, 2012
Rechavi et al., Sci Transl Med, 2015
Ganal-Vonarburg et al., Science, 2020
Basha et al., Expert Rev Clin Immunol,2014
Park et al., Science, 2020
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Meilleure adaptation & contrôle de 
l’inflammation

Capacité de réparation plus faible, 
réponse immunitaire plus atténuée
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• Chez l’enfant, la protéinurie est associée à des 
lésions prolifératives glomérulaires.

• Chez l’adulte, la protéinurie est associée à des 
lésions chroniques.

Cambier et al. Pediatric nephrology. 2020
Cambier et al. Pediatric nephrology. 2018

Associations histologiques divergentes de la protéinurie 
dans l’IgAN pédiatrique versus adulte

Ikezumi Y et al. Nephrol Dial Transplant. 2006. Coppo R et al. Kidney Int. 
2010. Wang T et al. Pediatr Nephrol. 2012.Haas M et al. Nephrol Dial 
Transplant. 2008.
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Cambier et al. Pediatric nephrology. 2020
Cambier et al. Pediatric nephrology. 2018

Meilleure cortico sensibilité

Kawasaki Y et al 2017 Pediatr Int 
Yoshikawa N et al 1999. J Am Soc Nephrol
Waldo FB et al 1993 Pediatr Nephrol
Kamei K et al 2011 Clin J Am Soc Nephrol

Enfants
•Les données rétrospectives montrent un 
bénéfice clair.
•Efficacité particulièrement marquée en 
présence d’une inflammation glomérulaire 
active à l’histologie.

Adultes: Débat
•Essai STOP-IgAN : absence de bénéfice 
significatif de la corticothérapie.
•Dans TESTING: Benefices, l’intervalle entre 
biopsie et inclusion plus court, reflétant mieux 
l’état actuel du patient.
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Why Children Respond Better to Corticosteroids?

Cambier et al. Pediatric nephrology. 2020
Cambier et al. Pediatric nephrology. 2018
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Pourquoi l’histologie est plus importante que 
la protéinurie

• L’évaluation histologique apporte des informations essentielles que les 
paramètres biologiques de routine ne peuvent pas pleinement révéler.

• La rémission clinique peut différer d’une véritable rémission confirmée par 
l’histopathologie.

Luo MN et al. 2014 . Exp Ther Med 

Cambier A, et al pediatr Nephrol 2024
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Itami et al. addressed the value of corticosteroids stratified by each lesion of the MEST-C score using a 
retrospective propensity score design. 

In 858 patients with IgAN from Japan, the authors found benefit to corticosteroids only in the presence of M1, 
S1, E1, or C1-2 and TO

T1 Lesions: Pas de bénéfices aux stéroides
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Using the initial 1147 subjects Valiga, we performed propensity score matching 

184 subjects who received corticosteroid and RASB matched to 184 patients treated by RASB only with a 

similar risk profile. 

Steroid and RASB treatment
(184)

RASB treatment
(184)
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Reduction of decline eGFR under steroid steroid with IgAN showing medium histological activity and 

little tubulointerstitial scarring.

2



Steroids significantly reduced the risk of a combined event in patients with IgAN showing medium 

histological activity and little tubulointerstitial scarring.

Tubular atrophy seems to be important for steroid indication 
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2 La présence de sclérose 
segmentaire cellulaire et 
de croissants prédit une 
réponse favorable à la 
corticothérapie.

La corticothérapie était 
associée à un risque plus 
faible d’évolution vers 
l’insuffisance rénale, tous 
sous-types histologiques 
confondus

Bénéfice maximal en 
présence de sclérose 
segmentaire cellulaire.

Nécessité d’une sous-
classification plus précise 
des lésions de sclérose 
segmentaire, afin 
d’orienter les décisions 
thérapeutiques.



Pediatric Nephrology
Journal of the 

International Pediatric Nephrology Association

Graphical
AbstractIgA nephropathy in children with minimal proteinuria: to biopsy or not to biopsy? 

Hypothesis: Childhood IgA nephropathy with minimal proteinuria and normal kidney function at time of biopsy might be linked 

with acute and chronic glomerular lesions

[Cambier A] et al. 2023CONCLUSION: Significant pathological features were found in Childhood 

IgA nephropathy patients with minimal proteinuria.

28 Childhood IgA nephropathy 

with (UPCr) ≤ 0.03 g/mmol and 

eGFR >90ml/min/1.73m2

Retrospective, multicenter study analysis 

of kidney biopsy prior to treatment 

from 4 different centers in Paris (France) 

and Montreal (Canada)
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Association with mesangial proliferation (M1) in 53.5%) , endocapillary proliferation 

(E1) in 32.1% , glomerulosclerosis (S1) in 42.8%, extracapillary proliferation (C1) in 

7.1% , tubular atrophy/interstitial fibrosis (T1) in 7.1%, focal segmental 

glomerulosclerosis (FSGS) with P1 podocytopathic features in 21.4% 
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Pourquoi les enfants perdent moins de protéines : 
l’intégrité tubulaire fait la différence

Cambier et al. Pediatric nephrology. 2020
Cambier et al. Pediatric nephrology. 2018
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Pathology is essential for:
• guiding treatment decisions
• the development validation of potential

biomarkers of glomerular inflammation.

Biopsie aujourd’hui, biomarqueurs demain

In the absence of reliable biomarkers, kidney biopsy remains
the gold standard to assess both the presence and severity of 
glomerular inflammation
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Délais d’attente sous RASB treatment

• La N-IgA est une maladie auto-immune active
• Présence de complexes immuns circulants

• Processus inflammatoire en cours au moment du diagnostic

• Risque de lésions rénales irréversibles
• Délai = perte de chance dans une maladie inflammatoire?

• Pertinence d’attendre 4 semaines à 6 mois ?
• Peut-on retarder un traitement immunomodulateur

dans une maladie avec activité immunitaire persistante ?
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Risque élevé même avec une faible 
protéinurie. 

•Patients avec protéinurie moyenne 
<0,44 g/g :
➝ 20 % développent l’IR en 10 ans.

•Protéinurie 0,44–0,88 g/g :
➝ 30 % développent l’IR en 10 ans.

RaDaR remet donc totalement en 
question le seuil KDIGO de <1 g/j.

3

L’insuffisance rénale était définie comme la nécessité d’un traitement de suppléance rénal  de longue durée, soit d’un DGF < 15 
ml/min/1,73 m², soit d’un stade 5 de maladie rénale chronique.
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• plus la durée d’exposition au RASB
• la persistance d’une protéinurie ≥ 0,5 g/j = patient « à risque »

« Les patients avec IgAN sont à risque dès qu’ils ont une protéinurie ≥ 0,5 g/j (sur 
ou hors traitement), et un traitement doit être envisagé dans tous ces cas. »

Pas de délai minimal sous RASB
Pas d’obligation d’attendre 3–6 mois comme avant

Si la protéinurie reste ≥ 0,5 g/j → discussion immédiate d’un traitement spécifique 
(Nefecon ou corticoïdes)

Faut-il attendre sous RASB avant les 
corticoïdes
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La thérapie précoce (≤ 30 jours) améliore la survie 
rénale :
• HR 0,41 pour l’issue rénale composite
• Risque réduit de déclin de l’eGFR >30 % et >40 %
• Analyse multivariée : HR 0,33 (p = 0,01)
• Meilleure pente d’eGFR sur 10 ans (–1,0 vs –2,9 
mL/min/an)

Étude rétrospective : 268 patients, traitement ≥3 mois dans les 3 
ans post-biopsie.
Groupes : Early (≤30 j) vs Delayed (>30 j).
Propensity score matching → 191 patients analysés.
Critère primaire : déclin eGFR >50 %, insuffisance renale
terminale ou décès .

Conclusion : les corticoïdes précoces préservent la 
fonction rénale à long terme

Primary endpoint

≥30% decline in eGFR

≥40% decline in eGFR



En conclusion

• Pourquoi ne pas attendre sous RASB en cas de lésions actives ?

• En présence de lésions actives (E1) et sans fibrose (T0), il n’y a aucun 
bénéfice à retarder le traitement.

• L’histologie prime sur le niveau de protéinurie, surtout chez l’enfant 
où la protéinurie reflète pas toujours l’activité inflammatoire.

• Un traitement immunosuppresseur précoce est préférable pour :
• Cibler les complexes immuns pathogènes

• Contrôler l’inflammation glomérulaire

• Prévenir la transition vers des lésions chroniques irréversibles
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