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Préface

Il faut de 'audace pour entreprendre aujourd’hui un 7raizé de néphrologie. 1l faut aussi de la volonté pour mener  terme cette entreprise, en 16 parties,
en plus de 100 chapitres et avec plus de 170 auteurs. Beaucoup d’audace a I'¢re ot beaucoup d’informations sont accessibles sur Internet et ot d’aucuns
consideérent le livre-papier médical comme une espéce en voie de disparition. Je ne partage pas cette opinion et ce traité en témoigne.

Ce traité (et sa version numérique) est destiné aux professionnels de la néphrologie mais aussi aux personnes en formation et a tout médecin intéressé
aux maladies du rein ou 4 nombre de maladies systémiques touchant le rein. La sélection et la coordination ont été assurées avec talent par Eric Thervet
qui a choisi les auteurs parmi les néphrologues francophones les plus compétents. La masse croissante des informations impose de les trier, de les classer
et de les valider, et Cest la qualité des auteurs qui détermine la qualité d’un traité. Ce traité a été limité a la néphrologie de 'adulte, méme si dans certains
chapitres il est fait référence 4 I'enfant.

Un traité est un défi : celui de présenter une somme de connaissances, de facon didactique, dans un format contraint et dans un domaine toujours en
mouvement. Une premiére difficulté est d’assembler des données « anciennes » dont certaines restent valides, et des avancées nouvelles qui s’accumulent
au fur et & mesure des progrés de la recherche. Il s’agit de faire le tri, de clarifier mais aussi de rendre compte de la complexité en la rendant accessible.
La médecine dite de précision se développe en néphrologie comme dans d’autres disciplines. Une seconde difficulté est de tenir compte de la diversité
des lecteurs : ceux qui cherchent une information pour leur pratique ou leur recherche et ceux en quéte de formation.

Enfin, un livre de médecine n’est plus seulement 'exposé des maladies ; il doit aussi aborder le vécu des personnes malades (le ressenti, comme on
parle de la température ressentie plus basse que la température mesurée, en cas de grand vent). Vivre avec une maladie rénale ; comment y faire face ; un
traité ne peut pas esquiver ces questions : quelles associations de patients, intermédiaires entre les personnes malades, les familles et les professionnels de
santé ? Quelle prévention des maladies rénales, quelle éducation thérapeutique ? Quels droits sociaux ? Quelles conséquences des inégalités sociales de
santé pour les équipes de néphrologie ? Quels sont le ressenti, les difficultés psychologiques, et comment y répondre chez les personnes malades et leur
entourage ? Les « patients-reported outcomes » commencent 2 se développer dans la description des maladies et dans les essais thérapeutiques'.

Le champ des traités de médecine s’étend ; les personnes malades doivent y trouver leur place, avec leurs difficultés et leurs espoirs, acteurs  coté des
professionnels de santé, averties de leur propre maladie et liées & leur médecin par une relation de confiance.

Jean-Pierre GRUNFELD

1. voir D.T. Selewski ¢t al. Patient-reported outcomes in glomerular disease. Clin ] Am Soc Nephrol 2017, 12 : 140-8.






Avant-propos

« Signe ce que tu éclaires, non ce que tu assombris » (René Char)

Dans le domaine de la néphrologie, il n’existait pas d’ouvrage en langue francaise de cette ampleur. Compte tenu des aspects multiples de cette spé-
cialité, Cest un effort collaboratif de plus de 170 auteurs qui a été nécessaire pour balayer I'ensemble des domaines de la discipline. Ainsi, la physiologie
rénale, I'hypertension artérielle, la néphrologie clinique, I'insuffisance rénale aigué et chronique, les techniques d’épuration extrarénale et la transplan-
tation rénale sont toutes abordées ici. Le but a été d’adopter une approche « comprehensive » au sens anglo-saxon du terme pour proposer un seul volume.

Le néphrologue en formation ou déja chevronné trouvera les informations nécessaires 4 sa pratique quotidienne mais aussi aux questions plus spéci-
fiques qu’il peut se poser.

Cette collaboration a été celle de nombreuses équipes francophones dans le monde entier, chacune considérée comme une référence de la thématique.

Tous les rédacteurs ont effectué un travail exceptionnel enrichissant 'ouvrage de nombreux tableaux ainsi que de nombreuses iconographies et images
anatomopathologiques. Qu’ils soient remerciés pour leurs efforts.

Je tiens également & remercier les coordonnateurs des différents chapitres ainsi que Mélanie Kucharczyk, Seli Arslan et Fabienne Roulleaux des édi-
tions Lavoisier pour leurs apports, leurs conseils et leur bienveillance envers un novice dans le monde de Iédition médicale.

Pour ma part, jai beaucoup appris aussi bien humainement par la coordination de ce travail de longue haleine qu’a la lecture de tous les chapitres. Je
forme des voeux pour que ce traité puisse étre utile & tous mes collégues néphrologues et plus largement d’autres spécialités qui peuvent étre amenés a
prendre en charge des patients présentant des pathologies rénales.

Eric THERVET






Physiologie

Avant méme que la néphrologie ne soit reconnue comme une spécia-
lité et une discipline, le réle fondamental du rein dans le maintien de
’homéostasie de I'eau et des solutés avait été identifié et mis en exergue
par Homer Smith.

Le chemin parcouru depuis est considérable. Les principes du main-
tien de ’homéostasie reposent maintenant sur la connaissance des molé-
cules impliquées dans le transport d’eau et de solutés, celle des hormones
et facteurs divers controlant ces transports, et celle des maladies, géné-
tiques ou acquises, affectant les transports et donc ’homéostasie. Nous
sommes aujourd’hui capables d’agir efficacement sur plusieurs de ces
désordres et de les corriger.

L’héritage 1égué par Homer Smith a fructifié au-dela de ce qui pouvait
éure imaginé A I'époque, grice & de nombreux médecins et chercheurs
talentueux et créatifs. En France, Gabriel Richet, Frangois Morel et leurs
éleves respectifs ont pris une part reconnue A cette aventure.

Les données accumulées au cours de plusieurs décennies ont été syn-
thétisées par les auteur(e)s des chapitres de cette section afin de permettre
au lecteur de comprendre la physiologie normale, la physiopathologie
des désordres de 'homéostasie de I'eau et des solutés, les signes et symp-
tomes qui en découlent et les modalités de prise en charge des patients.

Pour autant, lhistoire n’est pas terminée : les concepts continuent
d’évoluer, les modalités diagnostiques et thérapeutiques également.
Espérons qu’il faille trés vite réviser le contenu de ces chapitres : ce serait
le signe que I'aventure continue.

Pascal HOUILLIER

Néphrologie clinique

La place de la néphrologie clinique est évidemment primordiale au
sein de la discipline puisqu’elle a pour but de définir tous les types de
néphropathies. Il peut sagir d’atteintes glomérulaires, tubulo-intersti-
tielles ou vasculaires. Leur étude et leur prise en charge illustrent singu-
lierement le caractere interniste de la néphrologie. Primitives ou
secondaires, ces atteintes ont stimulé la recherche sur leur physiopatho-
logie en mobilisant les approches combinées indispensables de I'immu-
nologie, de la génétique et de la physiologie. Ces dix derniéres années, la
progression rapide des connaissances des mécanismes intimes de leur
pathogénie a permis des avancées spectaculaires tant sur le plan de leur
diagnostic que de leur thérapeutique.

Pour prendre 'exemple des atteintes glomérulaires, citons entre autres
I'identification de nouveaux acteurs impliqués dans la stabilit¢ du
cytosquelette du podocyte et dont le dysfonctionnement est responsable
du développement des syndromes néphrotiques dits a « Iésions gloméru-
laires minimes » ou de la hyalinose segmentaire et focale. La découverte
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fondamentale des anticorps dirigés contre le récepteur de la phospholi-
pase A2 a également révolutionné 2 la fois le diagnostic des glomérulopa-
thies extramembraneuses primitives et leur traitement. Sur le plan
thérapeutique, des essais récents menés dans le domaine du lupus ou des
vascularites ont ouvert des alternatives aux traitements classiques par
cyclophosphamide. Enfin, les approches histopathologiques et de biolo-
gie moléculaire ont permis aussi une meilleure compréhension des méca-
nismes responsables des maladies de dépots d’'immunoglobulines ou des
différents types d’amylose. On peut terminer ce survol qui n’a aucune
prétention exhaustive en citant les avancées majeures observées dans la
connaissance des anomalies de la voie alterne du complément qui ont
permis de mieux préciser la physiopathologie des syndromes hémoly-
tiques et urémiques atypiques, des glomérulonéphrites membranoproli-
fératives et 2 dépots de C3.

Il n’est pas inutile de rappeler pour conclure que les avancées rappor-
tées dans ces nombreuses pathologies glomérulaires peuvent écre attri-
buées en partie voire enti¢rement parfois 4 plusieurs équipes de recherche
francaises dont le dynamisme et la vitalité permettent le maintien de la
néphrologie francaise au plus haut niveau international. Les nombreux
participants & cet ouvrage en sont la preuve.

Bruno MOULIN

Epuration extrarénale

Environ 45 000 patients sont actuellement dialysés en France dans
l'attente de la transplantation souhaitée ou lorsque celle-ci n’est pas indi-
quée. Le traitement par dialyse chronique est mieux toléré et le poids de
la maladie moins lourdement ressenti lorsque le patient est capable et
désireux de le prendre lui-méme en charge, en partie ou en totalité.

L’hémodialyse a été la premiere méthode de suppléance d’un organe
vital et reste celle qui permet la plus longue survie sous la technique. Elle
fait appel 4 une circulation sanguine extracorporelle et nécessite donc un
abord vasculaire qui requiert une compétence spécifique pour sa créa-
tion, son utilisation et sa surveillance. Les progrés récents concernent
plus particulitrement la sélectivité des membranes de dialyse, et
I'implantation dans les moniteurs de dialyse de logiciels de télétransmis-
sion de données et d’adaptation automatique de certains paramétres de
dialyse aux caractéristiques propres 4 chaque patient. Les espoirs sont
permis concernant leur miniaturisation qui permettrait d’envisager un
rein artificiel portable, voire implantable (rein bio-artificiel) dans un
futur plus lointain.

La dialyse péritonéale, pratiquée & domicile, mériterait d’étre proposée
avec plus de conviction. Moins brutale que 'hémodialyse, elle est particulie-
rement adaptée au sujet 4gé redoutant les transports itératifs vers une unité de
traitement par hémodialyse et auquel elle offre la possibilité de se faire aider
par une infirmiére. Elle peut également étre une méthode de choix pour le
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sujet plus jeune auquel elle peut permettre, comme 'hémodialyse & domicile
mais en évitant la nécessité d’une circulation sanguine extracorporelle, de
garder plus facilement une activité professionnelle ou sociofamiliale.

Les échanges plasmatiques réalisent une épuration non spécifique
(plasmaphérese) ou spécifique (immuno-adsorption) des anticorps
pathogenes pour 'organisme. Cette technique, qui nécessite elle aussi
une circulation sanguine extracorporelle, est devenue incontournable en
néphrologie et en transplantation, ce qui justifie son implantation dans
les unités d’hémodialyse.

Thierry PETITCLERC

Transplantation rénale

Pour la majorité des patients ayant une maladie rénale chronique par-
venue au stade terminal, la transplantation rénale augmente 2 la fois la
qualité et la quantité de vie, et ce 3 un colit moindre que celui de la dia-
lyse. Mais cela n’est pas nécessairement vrai pour les patients les plus 4gés
qu’il faut donc apprendre & mieux identifier.

Les défis auxquels nous sommes confrontés sont les suivants :

— diminuer la pénurie d’organes pour offrir & plus de patients une
transplantation adaptée A leur état, en particulier pour les plus jeunes ;

— étudier 'impact d’une néphrectomie sur la fonction rénale des don-
neurs vivants a long terme et définir les populations a risque ;

—apprendre 3 améliorer la qualité des greffons qui proviennent de
donneurs décédés de plus en plus agés ;

— mieux comprendre et donc prévenir le rejet chronique lié aux andi-
corps anti-HLA spécifiques du donneur en limitant les baisses insuffi-
samment justifiées de l'immunosuppression chez le receveur en
attendant des traitements plus ciblés ;

— développer les biomarqueurs qui permettront de moduler 'immu-
nosuppression sur des bases plus scientifiques ;

— évaluer les facteurs de risque de développer des complications infec-
tieuses ou tumorales ;

— mieux comprendre les facteurs de récidive des néphropathies qui
constituent un risque non négligeable de perte du greffon.

Les résultats de la transplantation rénale sont trés bons & court terme,
mais ces progres ne se traduisent pas encore par des améliorations signi-
ficatives & long terme : C’est ce sur quoi nous devons progresser !

Christophe LEGENDRE






Ce Traité accompagné de sa version numérique est destiné aux professionnels de
la néphrologie mais aussi aux personnes en formation et a tout médecin intéressé
par les maladies du rein ou nombre de maladies systémiques touchant le rein. Eric
Thervet a coordonné plus de 150 auteurs francophones pour ce Traité qui compte
plus de 100 chapitres et couvre I'ensemble des domaines de la néphrologie
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