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Abstract: La glomérulonéphrite extramembraneuse est l’une des causes les plus fréquentes de syndrome 

néphrotique chez l’adulte. Elle peut se rencontrer au cours du lupus, après prise médicamenteuse, compliquer 

un cancer, ou encore être secondaire à une hépatite B, une syphilis. Mais, le plus souvent, elle est dite 

idiopathique, en rapport avec la présence d’auto-anticorps, au premier rang desquels un anticorps dirigé 

contre une protéine podocytaire : le récepteur de type M de la phospholipase A2. Cependant, la découverte de 

ces anticorps ne résout pas toutes les situations rencontrées, comme l’illustre l’existence de glomérulonéphrites 

extramembraneuses secondaires  avec activité anti-PLA2R.  Dans cet esprit, nous rapportons l’observation 

d’une patiente de 64 ans, admise pour prise en charge d’un syndrome oedémato-ascitique. Les investigations 

révèlent un syndrome néphrotique impur avec insuffisance rénale et hématurie microscopique. La biopsie 

rénale montre des dépôts de complexes immuns sur le versant externe de la paroi capillaire glomérulaire. Le 

diagnostic de gomérulonéphrite extra-membraneuse est alors posé. Le dosage des anticoprs anti-PLA2R est 

revenu positif. Les explorations étiologiques révèlent une masse abdominale dont l’aspect tomodensitométrique 

est en faveur d’un liposarcome rétro-péritonéale. La patiente a bénéficié d’une exérèse chirurgicale de sa 

tumeur. L’étude anatomopathologique a confirmé le diagnostic de liposarcome. Cette observation souligne 

l’intérêt des investigations à la recherche d’une forme secondaire d’une glomérulonéphrite extramembraneuse 

même en cas de positivé des anticorps anti-PLA2R. 
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I. Introduction 

La glomérulonéphrite extramembraneuse (GEM) est l’une des causes les plus fréquentes de syndrome 

néphrotique chez l’adulte. Elle peut se rencontrer au cours du lupus, après prise médicamenteuse, compliquer un 

cancer, ou encore être secondaire à une hépatite B, une syphilis. Mais, le plus souvent, elle est dite idiopathique, 

en rapport avec la présence d’auto-anticorps, au premier rang desquels un anticorps dirigé contre une protéine 

podocytaire : le récepteur de type M de la phospholipase A2 [1]. Cependant, la découverte de ces anticorps ne 

résout pas toutes les situations rencontrées, comme l’illustre l’existence de glomérulonéphrites 

extramembraneuses secondaires avec activité anti-PLA2R.  Dans cet esprit, nous rapportons le cas d’une 

patiente chez qui la biopsie rénale a mis en evidence une GEM. Même si les anticorps anti-PLA2R étaient 

positives, les explorations étiologiques révèlent un liposarcome retropéritonéale. Ce dossier discute la possibilité 

de la présence des anticorps anti-PLA2R dans les GEM secondaires.   

 

II. Case report 
Une femme de 64 ans consulte pour la prise en charge d’un syndrome oedémato-ascitique. Les 

principaux antécédents personnels de la malade étaient une hypertension artérielle mal équilibrée depuis 06 ans, 

une dyslipidémie sous statine et une notion d’atopie familiale. Le diagnostic de syndrome néphrotique impur est 

retenue sur les critères suivants : une protéinurie des 24h d’ordre néphrotique à 7.7g/j, une hypo-albuminémie à 

17 g/l et une hyporotidémie à 44 g/l. L’analyse du sédiment urinaire a objectivé une hématurie à 30.000 

éléments/mm
3
, sans leucocyturie. La ponction biopsie rénale par voie transpariétale a mis en evidence en 

immunofluorescence des dépôts granuleux et abondants le long des capillaries glomérulaires majoritairement 

faits d’immunoglobulines G (IgG). La recherche d’anticorps anti-PLA2R était positive. Les explorations 

étiologiques ont révélé une masse abdominal retropéritonéale don’t l’aspect scannographique faisait évoquer un 

liposarcome rétro-péritonéal. La patiente a bénéficié d’une biopsie exérèse de la masse tumorale.  
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L’étude anatomo-pathogique a objectivé une prolifération à cellules fusiformes d’allure maligne 

compatible avec un liposarcome réto-péritoneal. Un rythme de surveillance rapproché a été instauré afin de 

rechercher une récidive tumorale ou néphrotique.   

 

III. Discussion 
La GEM est une cause majeure de syndrome néphrotique chez l’adulte. C’est une maladie auto-

immune du rein dont l’évolution clinique est variable. Le diagnostic de cette néphropathie glomérulaire est 

histologique. Il nécessite la réalisation d’une ponction biopsie rénale qui met en évidence des dépôts de 

complexes immuns sur le versant externe de la paroi capillaire glomérulaire. Ces complexes immuns sont le plus 

souvent faits d’IgG associée à la fraction C3 du complément (C3) dans environ 50 % des cas [2]. La GEM peut 

être idiopathique ou secondaire à différentes pathologies. Environ 80 % des cas de GEM sont idiopathiques dans 

la plupart des cohortes. La GEM lupique (néphropathie lupique de classe V) est la cause la plus courante de 

GEM secondaire dans les pays développés, tandis que les infections telles que l’hépatite B, la bilharziose 

(schistosomiase), le paludisme et la syphilis prédominent dans les pays en développement. La GEM peut 

également être associée à différents médicaments et toxiques tels que les AINS, l’or, la pénicillamine et le 

mercure. 

Il existe également une association avec différents types de tumeurs solides. L’affection maligne 

(lymphome, leucémie ou autres) représente à elle seule 10 à 20% des cas, son incidence augmente après l’âge de 

60ans. La physiopathologie reste très complexe mais il semble que la présence d’antigènes tumoraux ou 

d’anticorps anti-antigènes tumoraux dans les dépôts extra-membraneux reste une hypothèse fort probable [3]. La 

rémission complète spontanée au cours de la GEM est décrite dans 30% des cas alors que le 1/3 des patients 

évolue vers une insuffisance renale terminale après 10 ans [4]. Un traitement néphroprotecteur associant un 

bloqueur du système rénine-angiotensine et des diurétiques est prescrit en premiere intention. Le traitement 

immunosupresseurs quand à  lui est indiqué en cas de persistance d’un syndrome néphrotique de plus de 6 à 12 

mois; il associe des corticoïdes et du cyclophosphamide ou les anticalcineurines, le rituximab pourrait 

représenter une alternative prometteuse.  

 

Les sarcomes rétropéritonéaux représentent environ 10 à 15 % de l’ensemble des sarcomes des tissus 

mous de l’adulte [5] . Le sous-type histologique le plus fréquent est le liposarcome. La symptomatologie 

clinique est variable. La douleur abdominale est présente dans 50 à 88% des cas à type de pesanteur diffuse, 

parfois intense, de siège souvent dorso-lombaire ou pelvien [ 6]. Les signes digestifs s’observent dans 60% des 

cas à type de vomissements, hémorragies digestives, troubles du transit. Dans les forme évoluées, le liposarcome 

peu se manifesté par des signes de compression veineuse à savoir une phlébite ou des oedèmes des membres 

inferieurs. Le complement scannographique abdominopelvien reste le meilleur moyen de diagnostic. Dans notre 

cas, le liposarcome a été diagnostiqué au cours du bilan secondaire d’une GEM.  Le dosage des anticoprs anti-

PLA2R était cependant positif. La présence possible d’anticorps anti-PLA2R dans les formes secondaires reste 

controversée. Aucun patient atteint de GEM secondaire n’avait d’anticorps anti-PLA2R dans la série de Beck et 

coll [1]. Dans une cohorte de 116 patients chinois, la recherche d’anticorps anti-PLA2R a été positive dans un 

cas de GEM associée à une hépatite B, un cas de GEM associée à un lupus, deux cas de GEM chez des patients 

ayant été exposés au mercure et trois cas de GEM chez des patients cancéreux [7]. L’équipe de Debiec a 

également rapporté récemment un cas de GEM précédant de peu le diagnostic de sarcoïdose, dans lequel des 

anticorps anti-PLA2R et l’antigène PLA2R ont été mis en évidence dans le sérum et la biopsie rénale 

respectivement [8]. 

 

IV. Conclusion 
Cette observation souligne l’intérêt des investigations à la recherche d’une forme secondaire d’une 

glomérulonéphrite extramembraneuse même en cas de positivé des AC anti-PLA2R.  
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