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ABSTRACT 

Hypocomplementemic Urticarial Vasculitis (HUV) is a rare systemic vasculitis, 

affecting small vessels, characterised by chronicle urticaria, hypocomplementemia, and 

systemic manifestations. Renal involvement, whose prevalence varies between 9% and 60%, 

is mainly glomerular.  

We here report the case of a 59 years old woman presenting kidney failure, 

associated with chronicle urticaria and arthralgias. Laboratory investigation showed 

haematuria, proteinuria, hypocomplementemia and anti-SSa antibody positivity. A 

percutaneous kidney biopsy revealed focal and segmental glomerulonephritis associated with 

a tubulo-interstitial nephritis. HUV diagnosis was established after identifying anti-C1q 

antibodies. The patient was treated with Hydroxychloroquine and low-dose steroids, enabling 

a clinical and biological recovery.  

Of the 82 cases in the literature describing HUV associated nephropathies, 72 (88%) 

were a glomerular impairment, most frequently secondary to membranoproliferative 

glomerulonephritis. Only 6 (7%) tubulo-interstitial nephritis have been reported, 4 of them 

being associated with a glomerulonephritis. Patients were more likely to be women, aged in 

their thirties. The most frequent renal manifestations were haematuria (60%), and proteinuria 

(52%). Kidney failure was rarely observed (22%), with a fairly good renal prognosis. HUV 

was associated with a systemic disease in 11 (13%) patients. In the absence of 

recommendations, the treatment strategy remains to be defined. 

 

KEY WORDS : Glomerulonephritis, Tubulo-interstitial nephritis, Chronicle urticaria, 

Hypocomplementemia, Vasculitis, Goujerot-Sjögren Syndrome. 
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INTRODUCTION 

La vascularite urticarienne hypocomplémentémique (VUH), également connue sous 

les noms de vascularite avec anticorps (Ac) anti-C1q, ou syndrome de McDuffie dans sa 

forme primitive, est une vascularite systémique rare, d’étiologie inconnue, dont la première 

description a été faite en 1973 (1, 2). Elle est caractérisée par une atteinte des vaisseaux de 

petit calibre, des lésions urticariennes et une hypocomplémentémie avec une baisse d’activité 

de la fraction C1q du complément (2).  

La VUH peut être associée à une maladie systémique telle que le Lupus Erythémateux 

Systémique (LES), le Syndrome de Gougerot-Sjögren (SGS), la vascularite associée aux 

ANCA, la maladie sérique ou une hémopathie (3-17). En l’absence de pathologie sous-jacente 

la VUH peut être considérée comme idiopathique, représentant un désordre immunitaire 

systémique également appelé syndrome de vascularite urticarienne hypocomplémentémique 

(SVUH) (3, 12, 18). Certains auteurs distinguent la VUH et le SVUH (18, 19), tandis que 

d’autres évoquent un continuum entre ces deux entités (3, 12, 16). Seul le terme de VUH a été 

retenu dans la conférence de consensus internationale révisée de 2012 de Chapel Hill (2). 

Des critères diagnostiques ont été proposés en 1982 par Schwartz et al. L’association 

d’un urticaire chronique de plus de six mois, d’une hypocomplémentémie, et la présence de 

deux critères parmi les suivants: arthralgie/arthrite, angio-œdème, glomérulonéphrite (GN), 

atteinte oculaire inflammatoire, atteinte digestive, vascularite leucocytoclasique et présence 

d’Ac anti-C1q sont nécessaires pour retenir le diagnostic (3, 12, 18-20).  

 L’atteinte rénale, présente dans 9% à 60% des cas selon les séries, est principalement 

glomérulaire (6-8, 10, 16). Elle se révèle par une protéinurie ou une hématurie, plus rarement 

par un syndrome néphrotique. L’insuffisance rénale est en règle générale modérée, et évolue 

rarement vers le stade d’insuffisance rénale terminale nécessitant un traitement de suppléance 

(3, 21-24). Les manifestations histologiques les plus fréquentes sont les glomérulonéphrites 
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membrano-proliférative (GNMP) et / ou mésangiale (3, 8, 16, 19, 25). Seulement six cas de 

néphrite interstitielle associée à une VUH ont été décrits dans la littérature, dont quatre 

coexistaient avec une atteinte glomérulaire (6, 15, 16, 26-28). 

Nous rapportons le cas d’une patiente présentant une atteinte rénale à la fois 

glomérulaire et interstitielle associée à une VUH idiopathique, puis nous présentons une revue 

de la littérature des cas décrits de néphropathies associées aux VUH. 
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CAS CLINIQUE 

Mme G. une patiente de 49 ans était adressée en consultation de néphrologie après la 

découverte d’une insuffisance rénale dans un contexte d’éruption cutanée. Ses seuls 

antécédents notables étaient une appendicectomie et une réduction mammaire. L’histoire 

débute fin octobre 2017. Mme G. avait présenté des lombalgies communes associées à des 

myalgies diffuses et une asthénie. Des injections intramusculaires d’anti-inflammatoires non 

stéroïdiens (AINS) étaient alors administrées, et cinq jours plus tard, apparaissait une éruption 

maculo-papuleuse non prurigineuse touchant le tronc et les membres mais épargnant les 

muqueuses. Des arthralgies touchant les genoux et les coudes, d’horaire mixte étaient 

associées. Une corticothérapie (CTC) à la dose de 1mg/kg durant 3 jours permettait la 

résolution de la symptomatologie, mais une récidive précoce sous forme d’exanthème 

maculo-papuleux était observée à la fin du traitement, sans efficacité d’une nouvelle CTC 

menée pendant 10 jours. Un bilan exploratoire était alors réalisé fin décembre 2017, mettant 

en évidence une insuffisance rénale avec créatininémie à 150 µmol/L, une anémie 

normochrome normocytaire à 8.7 g/dL d’hémoglobine, sans syndrome inflammatoire 

biologique. Une cause obstructive à l’insuffisance rénale avait été écartée par une échographie 

réno-vésicale. 

A la consultation de néphrologie en janvier 2018, la tension artérielle était de 145/90 

mmHg contre des chiffres habituels aux alentours de 110/70 mmHg. La patiente rapportait 

une prise de poids récente de 13kg. A l’examen on retrouvait l’éruption maculo-papuleuse 

érythémateuse en voie de disparition sur le tronc, les cuisses, les bras et les mains (Figure 1). 

Il n’y avait ni adénopathie ni hépato splénomégalie. A la bandelette urinaire, 3 croix de sang 

et 3 croix de protéine étaient mises en évidence. L’analyse urinaire retrouvait un rapport 

protéinurie/créatininurie à 455 mg/mmol de profil glomérulaire, et 162 hématies par mm3. 

Les résultats d’analyse sanguine étaient les suivants : créatinine élevée à 184 µmol/L, 
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albumine à 34 g/L, hémoglobine à 9.2 g/dL dénonçant une anémie normochrome 

normocytaire arégénérative. Sur le plan immunologique, il existait une 

hypocomplémentémie touchant la voie classique avec C3 à 523 mg/L (N : 641–1233), et C4 à 

57 mg/L (N : 100-300). Le CH50 était à 30% (N :71-135), et le taux de C1 inhibiteur était 

normal à 279 mg/L (N :188-316). La recherche d’Ac antinucléaires solubles, Ac anti-DNA 

natifs, Ac anti-ENA, ANCA, ASLO et de facteur rhumatoïde était négative. Des Ac anti-SSa 

étaient en revanche présents à 25 UA/mL, recontrôlés à 32 UA/ml (N < 25). L’électrophorèse 

des protéines plasmatiques ne retrouvait pas de pic ni hypogammaglobulinémie, le dosage des 

IgE totales était normal. Au dosage pondéral des immunoglobulines on notait des IgG 

augmentées à 15.4 g/L, IgA 2.52 g/L, IgM 1.99g/L. Aucun composant monoclonal sanguin ou 

urinaire n’était retrouvé en immunofixation. L’hypothèse d’une origine infectieuse était 

soulevée, et des explorations effectuées en ce sens : les sérologies VIH, VHB, VHC, 

Chlamydia psittaci et Chlamydia pneumophilia, Parvovirus B19, légionelle et syphilis étaient 

négatives, et les hémocultures stériles. L’analyse histologique d’une biopsie cutanée était en 

faveur d’une urticaire chronique, sans lésions de vascularite associée. Devant ce tableau 

d’insuffisance rénale associée à une protéinurie et une hématurie microscopique, une ponction 

biopsie rénale (PBR) percutanée était réalisée. Dix-huit glomérules était prélevés, présentant 

des lésions de hyalinose segmentaire et focale (HSF) d’aspect cicatriciel. Il n’était pas noté 

d’aspect prolifératif mésangial ou capillaire, les membranes basales étaient fines. Le tissu 

interstitiel était pathologique avec un infiltrat inflammatoire diffus constitué d’éléments 

mononucléés lymphohistiocytaires et quelques polynucléaires neutrophiles (PNN). Le 

parenchyme était le siège de fibrose sur 10 à 15% du prélèvement examiné. En 

immunofluorescence (IF) on observait des dépôts isolés granuleux pariétaux et mésangiaux de 

C3 et IgM, aucun dépôt de C1q. On concluait à une glomérulonéphrite segmentaire et focale à 
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type d’HSF cicatriciel avec dépôts isolés de C3, associée à une néphrite tubulo-interstitielle 

(NTI) (Figure 2). 

En mars 2018 les éruptions urticariennes et les arthralgies persistaient malgré la prise 

de plusieurs antihistaminiques en alternance. La recherche d’IgG anti C1q était finalement 

positives à un taux élevé de 635 UA/mL. Le diagnostic de VUH était retenu devant l’urticaire 

chronique, l’hypocomplémentémie, les arthralgies, l’atteinte rénale, et la présence d’Ac anti-

C1q. Devant la présence d’une néphrite interstitielle et d’Ac anti-SSa, l’association à un 

syndrome de Gougerot-Sjögren était évoquée, mais finalement écartée car il n’existait pas de 

syndrome sec, le test de Schirmer était négatif, et une biopsie des glandes salivaires 

accessoires (BGSA) ne mettait en évidence qu’une inflammation à polynucléaires 

neutrophiles et éosinophiles sans sialadénite. La recherche d’une cryoglobulinémie était 

également négative. Un traitement par Hydroxychloroquine (HCQ) et CTC 0.5 mg/kg/j était 

débuté. L’évolution était favorable en quelque mois avec une disparition de l’urticaire et des 

arthralgies, une amélioration de la fonction rénale avec en juillet 2018 une créatinine à 118 

µmol/L et une diminution de la protéinurie avec un rapport protéinurie/créatininurie à 101 

mg/mmol. Le complément était normalisé avec taux de C3 à 661 mg/l et C4 à 118 g/l. La 

CTC était sevrée progressivement et l’HCQ était en revanche poursuivie en prévention du 

risque de rechute. 
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REVUE DE LA LITTERATURE 

 

Matériel et Méthode 

La base de données Medline a été consultée, avec une recherche portant sur les termes 

“hypocomplementemic urticarial vasculitis”, “hypocomplementemic urticarial vasculitis AND 

glomerulonephritis”, “hypocomplementemic urticarial vasculitis AND kidney disease”, et 

“hypocomplementemia AND urticaria AND glomerulonephritis”.  La bibliographie des 

revues de la littérature ultérieures a également été consultée. Les études et case report 

rapportant des cas de VUH avec une atteinte rénale étaient inclus. Les articles où le diagnostic 

de VUH était douteux, ainsi que ceux où l’atteinte rénale n’était pas confirmée ont été exclus. 

Les informations concernant l’année et le pays de publication de l’article, l’âge et le sexe des 

patients, le type d’atteinte rénale, la symptomatologie rénale, les résultats de la PBR, les 

atteintes systémiques extra-rénales, le statut immunologique, le traitement ainsi que 

l’évolution rénale ont été recueillies. Les données quantitatives, ne suivant pas une loi 

normale, ont été exprimées en médiane avec son premier et troisième interquartile. Les 

données qualitatives ont été exprimées en fréquence et pourcentage. Les analyses statistiques 

ont été réalisées avec le logiciel R 3.4.3. (R Foundation for Statistical Computing, Vienna 

Austria). 

 

Résultats 

146 articles ont été identifiés via Medline, et 18 via la bibliographie de revues de la 

littérature ultérieures (22, 29, 30) (Figure 3). 102 articles ont été exclus en raison d’un titre ou 

abstract non pertinent. Les versions intégrales n’ont pas pu être obtenues pour 5 articles 

anciens, publiés dans les années 1960-1970. Après lecture des 57 articles éligibles, 9 ont été 

exclus car les cas répertoriés ne présentaient pas d’atteinte rénale. Un article n’était pas traduit 
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du japonais, mais l’abstract contenait suffisamment d’informations pour l’inclusion (31). Au 

total 48 articles ont été inclus dans l’étude. Tous les patients dont les cas étaient rapportés 

dans les articles inclus présentaient un diagnostic de VUH confirmé avec présence d’une 

urticaire chronique, de lésions de vascularite leucocytoclasique à la biopsie de peau, d’une 

hypocomplémentémie, et d’une atteinte rénale.  

Parmi les articles inclus, 42 (88%) étaient des case reports, et dataient de 1974 à 2018, 

avec un pic de publication à partir des années 2000 [1994-2013], (Annexe, tableau1). Des 42 

case reports, 3 étaient associés à une revue de la littérature (22, 29, 30). Une étude prospective 

a été réalisée en Inde (10), et 5 études rétrospectives ont été retrouvées : 4 aux USA et une en 

France (5-8, 16). Le pays principal de publication était les USA, mais des articles provenant 

d’Europe (14-16, 23-25, 28, 30, 32-37), d’Asie (10, 11, 17, 22, 26, 31, 38-43), d’Afrique du 

Nord (13, 29), et d’Amérique centrale (44) ont été retrouvés. 

 Parmi les 48 articles inclus, 82 observations d’atteinte rénale compliquant une VUH 

ont été rapportées, dont 66 (80%) étaient documentées par une PBR (Annexe, tableau 1). La 

population de sujets atteints était constituée majoritairement de femmes (sex ratio : 39 / 17), 

dans leur troisième décennie avec un âge médian de 36 ans [19-47 ans]. 16 observations 

pédiatriques ont été décrites (9, 14, 16, 21, 32, 37, 40, 42-46), dont deux patients de la même 

fratrie (14). Une récidive de GNMP sur VUH après transplantation rénale a été décrite par 

Grimbert et al en 2001 (24). Le type d’atteinte rénale le plus fréquemment observé était des 

glomérulopathies, avec 72 (88%) cas décrits. 4 articles décrivaient l’association d’une 

glomérulonéphrite et de lésions interstitielles diffuses (15, 26-28). Seulement deux cas 

d’atteinte interstitielle isolée ont été rapportés (6, 16). La lésion histologique la plus fréquente 

était la GNMP (35%). Les autres lésions observées étaient des GN extra-capillaire (12%), 

glomérulonéphrites extra-membraneuses (GEM) (11%), GN mésangiale (9%), et HSF (1%) 

(Tableau 1). Lorsqu’une atteinte glomérulaire et interstitielle coexistaient, l’atteinte 
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glomérulaire retrouvée était une GN extra-capillaire dans 2 (50%) des cas, une GEM et une 

GNMP dans 1 (25%) cas (15, 26-28). L’analyse en IF retrouvait une fixation dans 37 (45%) 

cas, le plus souvent des dépôts d’IgG, IgM, IgA ou complément C3 ou C1q. Cependant cette 

information était manquante dans 44 cas (54%), une seule observation décrivait une analyse 

en IF négative. Dans 19 (23%) cas, la dysfonction rénale était découverte au moment du 

diagnostic de VUH. Dans les autres cas, elle apparaissait à une médiane de 2 ans [interquartile 

1 - 5.5 ans] après les premières manifestations de VUH. 

Les résultats d’analyse du sédiment urinaire étaient manquantes dans 29 (35%) cas 

pour l’hématurie et dans 37 (45%) cas pour la protéinurie. L’hématurie était le signe d’appel 

d’une atteinte rénale le plus fréquent, observée dans 49 (60%) cas. L’hématurie était 

microscopique dans 40 (49%) cas, macroscopique dans 4 (5%) cas, non quantifiée dans 5 

(6%) cas, et absente dans seulement 4 (5%) cas. On observait une protéinurie chez 43 (53%) 

patients. Elle était de rang non néphrotique dans 17 (21%) cas, néphrotique dans 14 (17%) 

cas, non quantifiée dans 12 (15%) cas, et absente dans seulement 2 (2%) cas. Une insuffisance 

rénale (IR), définie par un débit de filtration glomérulaire inférieur à 60mL/min ou par une 

augmentation de 1.5 fois la créatinine de base, était présente dans 18 (22%) cas. Le type 

d’anomalie urinaire observé en fonction de la lésion histologique identifiée est décrit dans le 

tableau 1.  

Tous les patients présentaient une urticaire chronique. La fréquence des angio-

œdèmes, atteintes articulaires, oculaires, digestives et pulmonaires est décrite dans le tableau 

2. Les autres atteintes, décrites à une moindre fréquence, étaient les atteintes neurologiques, 

adénopathies, hyperthermie, myosite et atteinte cardiaque. Quatre patients n’avaient pas 

d’autre atteinte en dehors des lésions cutanées et rénales. 

Sur le plan immunologique, tous les patients présentaient une consommation de la 

voie classique du complément avec une diminution des fractions C3 et C4, et éventuellement 
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une diminution du complexe hémolytique total CH50. Le statut sérologique des Ac anti-C1q 

et le taux de la fraction C1q du complément sont détaillés dans le tableau 2. La positivité des 

Ac anti-C1q ne semblait pas associée à un type de lésion histologique en particulier. 

La VUH était en très grande majorité idiopathique, sans étiologie sous-jacente 

retrouvée chez 71 (87%) patients. Chez 11 (13%) patients la VUH était associée à une 

maladie de système : 8 LES, une connectivite mixte, un SGS et une vascularite associée aux 

ANCA. L’atteinte rénale était alors glomérulaire dans 10 cas sur 11. Un cas de néphropathie 

mixte (glomérulaire et interstitielle) associée à un LES était rapporté. 

En l’absence de recommandations, la prise en charge thérapeutique est mal codifiée, et 

souvent peu détaillée dans la littérature. En effet le traitement n’était précisé que pour 54 

(66%) patients et l’évolution rénale pour seulement 40 (49%) patients. Lorsque le traitement 

était précisé, il était composé d’une monothérapie dans 18 (33%) cas majoritairement une 

CTC, d’une bithérapie dans 17 cas (31%), d’une trithérapie dans 11 (20%) cas (tableau 3). En 

cas d’association, les traitements pouvaient être introduits dans un même temps ou 

secondairement selon l’évolution. L’utilisation d’échanges plasmatiques (EP), 

d’immunoglobulines intraveineuses (IgIV) ou de rituximab (RTX) en association à d’autres 

immunosuppresseurs était décrite dans 3 (6%), 2 (4%) et 1 (2%) cas respectivement. 50 (93%) 

des patients étaient traités par CTC. La récupération rénale semblait plus fréquente chez les 36 

patients traités par une association d’immunosuppresseurs (19 récupérations, 53%) que chez 

les 18 patients traités par monothérapie (3 récupérations, 17%). Dans la cohorte de Jachiet et 

al. en 2015 portant sur 57 patient atteint de VUH, le traitement de première intention était 

l’HCQ, la Colchicine et la dapsone, avec une efficacité similaire à celle de la CTC et des 

effets secondaires moindres. Une association CTC et immunosuppresseur était conseillée en 

cas de VUH réfractaire ou de rechute. L’utilisation de RTX en 2e ligne semblait avoir des taux 

de réponse plus élevé et une durée médiane avant rechute augmentée par rapport aux 
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immunosuppresseurs conventionnels, offrant une alternative thérapeutique intéressante 

notamment en cas d’atteinte d’organe sévère (3, 16). Lorsque l’évolution rénale était décrite 

(40 patients, 49%), on observait une récupération rénale dans 20 (50%) cas, une stabilisation 

dans 9 (22%) cas, une évolution vers une insuffisance rénale chronique (IRC) dans 8 (20%) 

cas dont 6 évoluaient vers une insuffisance rénale chronique terminale (IRCT), et 3 (8%) 

décès. Les lésions rénales et évolutions rénales en fonction du type de traitement sont 

détaillées dans le tableau 3.  

Les 16 cas pédiatriques décrits rapportaient une prédominance de filles avec un âge 

médian de 6 ans [3-12 ans]. Tous les enfants présentaient une atteinte glomérulaire : 5 GN 

extra-capillaires, 4 GNMP, 3 GN mésangiales, une GEM et 3 observations sans informations 

sur les lésions histologiques. Une protéinurie et une hématurie étaient observées dans 13 

(81%) cas, une IR dans 3 (19%) cas. Trois patients présentaient une VUH secondaire à un 

LES. Lorsque l’évolution rénale était précisée (12 cas), on observait 7 (58%) récupérations, 2 

stabilisations et 2 cas évoluant vers une IRCT (17% respectivement), et un (8%) décès (9, 14, 

16, 21, 32, 37, 40, 42-46). 
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DISCUSSION 

La VUH est une vascularite systémique rare, survenant habituellement chez l’adulte de 

30 à 50 ans, avec une prédominance féminine signalée par de nombreux auteurs (3,5-8, 12, 

13, 16, 19, 20, 29, 47, 49). L’atteinte cutanée est constante, caractérisée par des papules 

érythémateuses et œdémateuses urticariennes, fixes, durant plus de 24 heures (3, 19, 48). Sur 

le plan histologique on observe à la biopsie de peau une vascularite leucocytoclasique, 

caractérisée par une atteinte vasculaire avec un infiltrat périvasculaire composé 

principalement de PNN. L’immunofluorescence directe (IFD) est positive dans la moitié des 

cas, constitué majoritairement de dépôts de C3 et IgG (3, 5, 6, 8, 10, 20, 48). Un angio-œdème 

accompagne l’urticaire dans 20 à 80% des cas. Les manifestations articulaires à type 

d’arthralgies ou arthrites sont fréquentes, avec une prévalence de 45 à 100%. Les 

manifestations oculaires, principalement uvéites, épisclérites ou conjonctivites, sont signalées 

dans 10 à 60% des cas. L’atteinte digestive se manifestant par des douleurs abdominales est 

rapportée dans 10 à 40% des cas. L’atteinte pulmonaire, révélée le plus souvent par une toux 

et une dyspnée sur un syndrome obstructif, est présente dans 10 à 67% des cas. Quant à 

l’atteinte rénale sa prévalence varie de 9 à 62% (3, 5-8, 10, 16, 19, 20, 29, 48). 

La physiopathologie de la VUH serait médiée par les complexes immuns et 

correspondrait à une réaction d’hypersensibilité de type III. Les lésions vasculaires observées 

impliqueraient les Ac anti-C1q présents dans le sérum, ainsi qu’une réponse médiée par les 

lymphocytes T. L’activation de la voie classique du complément (fractions C1q, C3 et C4), 

via les complexes immuns C1q - Ac anti-C1q, générerait au niveau des vaisseaux une 

libération de cytokines et une dégranulation des mastocytes, augmentant la perméabilité, 

l’inflammation et le dépôt vasculaire de complexes immuns. Ces réactions favoriseraient 

l’œdème et la destruction des parois vasculaires. Sur le plan rénal l’action des Ac anti-C1q se 
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ferait également de manière indirecte, expliquant l’inconstance de l’atteinte rénale dans les 

VUH (3, 19, 25, 48). 

Parmi les 82 cas de néphropathie associée à une VUH que nous avons répertoriés, 72 

(88%) étaient des atteintes glomérulaires, qui se révélaient le plus fréquemment être 

secondaires à des lésions de GNMP. Le signe d’appel néphrologique le plus observé était 

l’hématurie (60%), et non pas la protéinurie comme décrit par plusieurs auteurs (13, 29), qui 

n’était retrouvée que dans 52% des cas. L’atteinte rénale se manifestait rarement par une IR 

(22%). Les cas d’hématurie macroscopique étaient plus fréquemment associés à une IR et une 

évolution rénale défavorable. Le pronostic rénal était rassurant : lorsque l’évolution après 

traitement était décrite seulement 20% des patients gardaient une IRC. Contrairement à la 

description faite par certains auteurs (19, 32, 36, 48), l’atteinte rénale chez les enfants ne 

semblait pas plus sévère que chez les adultes : 58% de récupération rénale chez les enfants 

contre 47% chez les adultes, seulement 17% d’évolution vers une IRC contre 21% chez les 

adultes (9, 14, 16, 21, 32, 37, 40, 42-46). 

Sur le plan immunologique, les Ac anti-C1q seraient caractéristiques de la VUH bien 

que non constants. Les informations immunologiques étaient manquantes dans 60% des cas, 

et la proportion de cas avec Ac anti-C1q positif était de 36% de la totalité des cas décrits ; 

avec une fréquence variant entre 0 et 100% dans les différentes séries concernées (3, 6-8, 16). 

Le taux sérique de C1q était diminué dans 38% des cas. Lorsque l’on ne considérait que les 

cas dont le statut immunologique était connu, on notait la présence d’Ac anti-C1q chez 91% 

des patient et une diminution du C1q chez 93% d’entre eux. Les Ac anti-C1q ne sont pas 

spécifiques de la VUH puisqu’ils ont été notés dans 35 à 60% des cas de LES, plus rarement 

lors de syndrome de Sjögren et au cours d’autre pathologies auto-immunes (3, 12, 18, 19). Par 

ailleurs leur présence dans le LES serait corrélée à l’hypocomplémentémie et à l’atteinte 

rénale (3, 18, 49, 50). Dans la série de Jachiet et al, une diminution du C1q était observée dans 
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90 à 100% des cas, suggérant que celle-ci serait un marqueur plus sensible que les Ac anti-

C1q, bien que non spécifique puisqu’elle serait également notée dans 20 à 50% des cas de 

LES (3, 12, 18, 19). Lors d’une VUH, 30 à 70% des patients présenteraient des AAN positifs, 

dont des Ac anti-DNA (25%) ou anti-SSa/anti-SSb (20%) (3, 4, 8, 10, 18, 19, 51). 

Sur le plan clinique également la VUH partage de nombreuses caractéristiques 

communes avec le LES, rendant la distinction entre les deux entités parfois difficile. 

L’atteinte rénale dans ces deux pathologies, caractérisée par une glomérulonéphrite à dépôts 

de complexes immuns, serait souvent indissociable (12, 19, 26, 33). Ces similitudes 

expliqueraient que certains auteurs aient considéré la VUH comme une forme particulière de 

LES, supposant un continuum entre ces deux entités (4, 18, 26, 33, 51). Le profil 

immunologique, notamment la présence d’Ac anti-DNA natifs à taux élevé, la présentation 

cutanée et l’atteinte pulmonaire obstructive pourraient être les seuls éléments permettant de 

distinguer ces deux entités (8, 12, 19, 24, 27, 43, 48). Un chevauchement entre LES et VUH 

semblerait exister puisque certains patients présentent à la fois les critères diagnostiques de 

LES et de VUH, jusqu’à 25% dans la cohorte de Jachiet et al. et que de rares cas de 

progression entre ces deux maladies ont été décrits (8, 16, 33, 51, 52). Dans notre revue de 

littérature, un LES était associé à la VUH avec néphropathie dans 10% des cas (9-11, 14, 15, 

44). 

 D’autres chevauchements entre VUH et maladies auto-immunes ont été décrits, 

notamment avec le SGS (3, 13). Un cas de VUH avec atteinte rénale associée à un SGS a été 

décrit par Abdallah et al. en 2010. Leur patiente présentait un syndrome sec, des adénopathies 

ainsi qu’une urticaire chronique, les AAN, Ac anti-SSA et SSB était négatifs. Le test de 

Schirmer et la BGSA permettaient de confirmer le diagnostic de SGS.  La patiente présentait 

également les critères de VUH avec une vascularite leucocytoclasique à la biopsie de peau, 
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une hypocomplémentémie et la présence d’Ac anti-C1q. La néphropathie se manifestait par 

une protéinurie, la PBR mettait en évidence une GEM, lésion rarement décrite dans le SGS. 

Les cas de néphrites interstitielles isolées ou associées à une glomérulonéphrite 

compliquant une VUH sont extrêmement rare. Nous décrivons ici l’association d’une HSF et 

NTI, association jusqu’ici non décrite.  Dans le cas présent un SGS avait été évoqué devant la 

présence d’Ac anti-SSa, retrouvés dans 30 à 90% des SGS (53, 54), et d’une néphrite 

interstitielle, qui est une atteinte rénale classiquement associée aux SGS. Cependant les 

critères diagnostics de SGS n’étaient pas réunis, car notre patiente ne présentait pas de 

syndrome sec, le test de Schirmer était non pathologique, et il n’existait pas de sialadénite à la 

BGSA. A notre connaissance, seulement 5 patients avec une néphropathie sur VUH 

présentaient des Ac anti-SSa (8, 9, 11, 26), dont 2 avaient les critères diagnostic de LES (9, 

11), aucun diagnostic de SGS n’avait été retenu. La positivité des Ac anti-SSa a été associée à 

la présence d’une maladie chronique dans 65% des cas, avec 25% des patients développant à 

distance un SGS (55). Au vu de ces résultats et des chevauchements décrit entre VUH et 

maladies systémiques, il semble nécessaire de surveiller les patients au long cours, afin de 

dépister une évolution vers une autre pathologie auto-immune.  

En l’absence de recommandations concernant la prise en charge des VUH, et encore 

moins en cas d’atteinte rénale, nous avons suivi pour la prise en charge de notre patiente les 

préconisations issues de l’analyse de la cohorte de Jachiet et al. en introduisant de l’HCQ et 

une CTC à faible dose, permettant une amélioration clinique et une récupération rénale (3). 

Selon les données de la littérature sur les VUH, le traitement antihistaminique ne serait pas 

efficace sur l’atteinte cutanée, et les AINS que partiellement sur l’atteinte articulaire. Dans les 

cas classiques de VUH une première ligne thérapeutique par HCQ, colchicine ou dapsone 

serait aussi efficace qu’une CTC. En cas de VUH réfractaire ou de rechute une association 

CTC et immunosuppresseur, notamment l’azathioprine (AZA), le méthotrexate (MTX), le 
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mycophénolate-mofétil (MMF), le cyclophosphamide (CYC), la ciclosporine A (CyA) ou le 

RTX, pourrait être envisagée (3, 19, 48). Lorsque le traitement était précisé dans notre revue 

de la littérature, 93% des patients avaient reçu une CTC. Il est notable que dans la cohorte 

parisienne, aucun bénéfice n’était observé chez les patients qui recevaient une dose de 

corticoïdes supérieure à 20 mg par jour, par rapport à ceux qui recevaient 20 mg ou moins. 

Une récupération rénale semblait plus fréquente en cas de bithérapie que de monothérapie, 

l’association CTC et MMF ou AZA ; ou CTC, CYC, dapsone semblant avoir les meilleurs 

résultats (Tableau 3). Les EP, en association avec une CTC et un traitement IS semblaient 

efficaces, mais de façon transitoire et avec des effets secondaires graves décrits (24, 27, 33). 

 En conclusion la VUH est une vascularite systémique rare, avec diverses 

manifestations cliniques associées à une hypocomplémentémie, une diminution de la fraction 

C1q du complément et dans la moitié des cas à la présence d’Ac anti-C1q. La prévalence de 

l’atteinte rénale varie entre 10 et 60%, se manifestant par une hématurie microscopique et une 

protéinurie. Le dépistage d’une atteinte rénale est nécessaire, et une PBR doit être réalisée 

devant toute anomalie du sédiment. Le pronostic rénal et global est bon, cette pathologie 

évoluant rarement vers une IRCT. Au vu du chevauchement possible avec d’autres maladies 

de système dont le LES et le SGS, un suivi au long cours est nécessaire. La stratégie 

thérapeutique reste à définir. La sévérité des atteintes d’organes, le profil évolutif et les effets 

secondaires des traitements devant guider les praticiens dans leur choix thérapeutiques. 
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FIGURES ET TABLEAUX 

Figure 1. Image de l’éruption maculo-papuleuse érythémateuse urticarienne sur les 

membres inférieurs 
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Figure 2. Images de la biopsie rénale   

 

 

 

 

 

 

 

 

A : Coloration PAS, B et C : coloration trichrome de masson. Lésions glomérulaires 

segmentaires et focales caractérisées par la présence de territoires scléreux avec synéchie 

floculo-capsulaire. Infiltrat inflammatoire diffus constitué d’éléments mononuclées et de 

quelques polynucléaires neutrophiles. 
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Figure 3. Flow-Chart 
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Tableau 1. Caractéristiques des atteintes rénales 

Lésion histologique 
Effectif dans la 

population globale 
(n=82) 

Protéinurie Hématurie Insuffisance rénale 

GN sans précision 16 (20%) 
Non quantifiée: 2 (13%) 

Donnée manquante: 14 (87%) 
Microscopique: 1 (6%) 

Donnée manquante: 15  (94%) 
Absente: 1 (6%) 

Donnée manquante: 15 (94%) 

GNMP 29 (35%) 

Non quantifiée: 3 (10%) 
Non néphrotique: 9 (31%) 

Néphrotique: 6 (21%) 
Donnée manquante: 11 (38%) 

Microscopique: 18 (62%) 
Macroscopique: 3 (10%) 

Donnée manquante: 8 (28%) 

Absente: 16 (55%) 
Présente: 5 (17%) 

Donnée manquante: 8 (28%) 

GN extra-capillaire 10 (12%) 

Non quantifiée: 4 (40%) 
Non néphrotique: 2 (20%) 

Néphrotique: 3 (30%) 
Donnée manquante: 1 (10%) 

Non quantifiée: 3 (30%) 
Microscopique: 6 (60%) 
Macroscopique: 1 (10%) 

Absente: 3 (30%) 
Présente: 7 (70%) 

GEM 9 (11%) 

Absente: 1 (11%) 
Non quantifiée: 1 (11%) 

Non néphrotique: 3 (33%) 
Néphrotique: 3 (33%) 

Donnée manquante: 1 (11%) 

Absente: 3 (33%) 
Microscopique: 5 (56%) 

Donnée manquante: 1 (11%) 

Absente: 5 (56%) 
Présente: 3 (33%) 

Donnée manquante: 1 (11%) 

GN mésangiale 7 (9%) 
Absente: 1 (14%) 

Non quantifiée: 2 (29%) 
Donnée manquante: 4 (57%) 

Non quantifiée: 2 (29%) 
Microscopique: 2 (29%) 

Donnée manquante: 3 (42%) 

Absente: 4 (57%) 
Donnée manquante: 3 (43%) 

HSF 1 (1%) Non néphrotique: 1 (100%) Absente: 1 (100%) Absente: 1 (100%) 

GN et Néphrite 
interstitielle 

4 (5%) 
Non néphrotique: 1 (25%) 

Néphrotique: 2 (50%) 
Donnée manquante: 1 (25%) 

Microscopique: 3 (75%) 
Donnée manquante: 1 (25%) 

Présente: 3 (75%) 
Donnée manquante: 1 (25%) 

Néphrite interstitielle 2 (2%) Donnée manquante: 2 (100%) 
Microscopique: 1 (50%) 

Donnée manquante: 1 (50%) 
Absente: 1 (50%) 

Donnée manquante: 1 (50%) 

Les résultats sont rapportés en fréquence (pourcentage) 
GN : glomérulonéphrite, GNMP : glomérulonéphrite membrano-proloférative, GEM : glomérulonéphrite extra-membraneuse, HSF : hyalinose segmentaire et focale 
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Tableau 2. Atteintes extra-rénales et immunologiques dans la population globale de l’étude 

Atteintes extra-rénales 
(n=82) 

Fréquence Pourcentage 

 
Articulaire 36 44% 
 
Oculaire 24 29% 
 
Angio-œdème 23 28% 
 
Digestive 21 26% 
 
Pulmonaire 
 

16 20% 

Immunologie 
(n=82) 

Fréquence Pourcentage 

C1q   
      Diminué 
 

31 38% 

      Non diminué 
 

2 2% 

      Manquant 
 

49 60% 

Anticorps anti-C1q   
      Positif 
 

30 36% 

      Négatif 
 

3 4% 

      Manquant 
 

49 60% 
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Tableau 3. Lésions et évolutions rénales selon le traitement, chez les 54 patients pour lesquels 
le traitement était détaillé  

Traitement 
Fréquence (%) 
dans l’effectif 

(n=54) 

Lésion rénale selon 
traitement 

Evolution rénale selon 
traitement 

Monothérapie (n=18) 
   

   Corticoïdes (8, 9, 17, 21-24, 31, 38, 39, 56, 57) 14 (26%) 

GNMP: 8 (57%) 
GEM: 3 (22%) 
GNEC: 1 (7%) 

Manquante: 2 (14%) 

Stabilisation: 3 (22%) 
Récupération: 2 (14%) 

IRCT: 2 (14%) 
Décès: 2 (14%) 

Manquante: 5 (36%) 

   Dapsone (8, 46) 2 (4%) 
GNMP: 1 (50%) 
GN més: 1 (50%) 

Récupération: 1 (50%) 
Manquante: 1 (50%) 

   AZA (8) 1 (2%) GNMP: 1 (100%) IRC: 1 (100%) 

   MTX (8) 1 (2%) GEM: 1 (100%) Manquante: 1 (100%) 

Bi thérapie (n=17) 
   

   CTC + CYC (8, 29, 34, 45, 58) 5 (9%) 

GNMP: 1 (20%) 
GEM: 2 (40%) 
GNEC: 1 (20%) 

Manquante: 1 (20%) 

Récupération: 1 (20%) 
IRCT: 2 (40%) 

Manquante: 2 (40%) 

   CTC + AZA (28, 42, 59) 3 (5%) 
GN: 1 (33%) 

GNMP: 1 (33%) 
GN et NTI: 1 (33%) 

Récupération: 2 (67%) 
Manquante: 1 (33%) 

   CTC + MMF (25, 40, 47) 3 (5%) 
GNMP: 1 (33%) 
GEM: 1 (33%) 
GNEC: 1 (33%) 

Récupération: 3 (100%) 

   CTC + HCQ (8, 13) 3 (5%) 
GN més: 1 (33%) 

HSF: 1 (33%) 
Manquante: 1 (33%) 

Récupération: 1 (33%) 
IRC: 1 (33%) 

Manquante: 1 (33%) 

   CTC + CyA (26) 1 (2%) GN et NTI: 1 (100%) Récupération: 1 (100%) 

   CTC + AINS (58) 1 (2%) GNMP: 1 (100%) Manquante: 1 (100%) 

   CTC + dapsone (8) 1 (2%) GN més: 1 (100%) Manquante: 1 (100%) 

Tri thérapies (n=11) 
   

   CTC + CYC + AZA (14, 37, 60) 3 (5%) 
GNMP: 1 (33%) 
GNEC: 1 (33%) 

GN més: 1 (33%) 

Stabilisation: 1 (33%) 
Récupération: 1 (33%) 

Décès: 1 (33%) 

   CTC + CYC + Dapsone (37, 61, 62) 3 (5%) 
GNMP: 2 (67%) 
GNEC: 1 (33%) 

Stabilisation: 1 (33%) 
Récupération: 2 (67%) 

   CTC + CYC + MMF (38, 41) 2 (4%) 
GNMP: 1 (50%) 
GNEC: 1 (50%) 

Stabilisation: 2 (100%) 

   CTC + CyA + AZA (32) 1 (2%) GNEC: (100%) Récupération: 1 (100%) 

   CTC + MMF + dapsone (37) 1 (2%) GN més: 1 (100%) Stabilisation: 1 (100%) 

   CTC + tacro + dapsone (43) 1 (2%) GEM: 1 (100%) Récupération: 1 (100%) 

Les résultats sont rapportés en fréquence (pourcentage) 
AINS: anti-inflammatoires non stéroïdiens, AZA: azathioprine, CTC: corticothérapie, CyA : Ciclosporine A, CYC: 
cyclophosphamide, EP: échanges plasmatiques, HCQ: hydroxychloroquine, IgIV: immunoglobulines intraveineuse, MMF: 
mycophénolate mofétil, MTX : méthotrexate, tacro: tacrolimus, RTX: rituximab; 
GN: glomérulonéphrite, GNMP: glomérulonéphrite membrano-proliférative, GEM: glomérulonéphrite extramembraneuse, 
GNEC: glomérulonéphrite extra-capillaire, GN més: glomérulonéphrite mésangiale, NTI: néphrite tubulo-interstitielle 
aigue; 
IRC: insuffisance rénale chronique, IRCT: insuffisance rénale chronique terminale 
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Tableau 3. Suite 

Traitement 
Fréquence (%) 
dans l’effectif 

(n=54) 

Lésion rénale selon 
traitement 

Evolution rénale selon 
traitement 

Immunoglobulines intra-veineuses (n=2) 
   

   CTC + CYC + HCQ + IgIV (44) 1 (2%) GNMP: 1 (100%) Récupération: 1 (100%) 

   CTC + CyA + MTX + Dapsone + IgIV(35) 1 (2%) GNMP: 1 (100%) Récupération: 1 (100%) 

Echanges plasmatiques (n=3) 
   

   CTC + CYC + EP (27) 1 (2%) GN et NTI: 1 (100%) IRCT: 1 (100%) 

   CTC + CyA + AZA + EP (24) 1 (2%) GEM: 1 (100%) Récupération: 1 (100%) 

   CTC + AZA + HCQ + IgIV + EP (33) 1 (2%) GNMP: 1 (100%) Récupération: 1 (100%) 

Rituximab (n=1) 
   

   CTC + CYC + RTX + MMF (30) 1 (2%) GNEC: 1 (100%) Récupération: 1 (100%) 

Autre (n=2) 
   

   CTC + MMF + HCQ + dapsone (11) 1 (2%) GEM: 1 (100%) Récupération: 1 (100%) 

   CTC + CYC + AZA + antiTNF alpha (14) 1 (2%) GN més: 1 (100%) Manquante: 1 (100%) 

Les résultats sont rapportés en fréquence (pourcentage) 
AINS: anti-inflammatoires non stéroïdiens, AZA: azathioprine, CTC: corticothérapie, CyA : Ciclosporine A, CYC: 
cyclophosphamide, EP: échanges plasmatiques, HCQ: hydroxychloroquine, IgIV: immunoglobulines intraveineuse, MMF: 
mycophénolate mofétil, MTX : méthotrexate, tacro: tacrolimus, RTX: rituximab; 
GN: glomérulonéphrite, GNMP: glomérulonéphrite membrano-proliférative, GEM: glomérulonéphrite extramembraneuse, 
GNEC: glomérulonéphrite extra-capillaire, GN més: glomérulonéphrite mésangiale, NTI: néphrite tubulo-interstitielle 
aigue; 
IRC: insuffisance rénale chronique, IRCT: insuffisance rénale chronique terminale 
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Documents Annexes 

Tableau 1. Résumé de la revue de la littérature 

Auteurs, Année, 
Pays, nombre de cas 

Age* / 
Sexe 

Analyse urinaire Atteinte rénale PBR 

Sisson et al, 1974 
USA, 2 (58) 

57 / F 
48 / F 

protéinurie: NA 
hématurie: NA 

IR: NA 
glomérulaire 

MO: GNMP 
IF non disponible 

Tuffanelli et al, 1975 
USA, 2 (/5)** (63) NA 

protéinurie: NA 
hématurie: NA 

IR: NA 
glomérulaire 

MO: non disponible 
IF: dépôts de complexes immuns 

Oishi et al, 1976 
Japon, 1 (38) 33 / F 

pas de protéinurie 
pas d'hématurie 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GEM 
IF non disponible 

Soter et al, 1977 
USA, 1 (5) 36 / F 

Protéinurie 
hématurie macroscopique 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GNMP 
IF non disponible 

Ludivico et al, 1979 
USA, 1 (56) 24 / F 

protéinurie: 4.25g/24H 
hématurie microscopique 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GNMP 
IF: IgG, IgM, complement 

Schultz et al, 1981 
USA, 2 (1) 36 / M 

protéinurie: 1.1g/24H 
hématurie microscopique 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GNMP 
IF non disponible 

 
54 / F 

protéinurie: 0.87g/24H 
hématurie microscopique 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GNMP, inflammation 
interstitielle 

IF: IgG, IgM, C3 

Moorthy et al, 1982, 
USA, 1 (59) 33 / F 

protéinurie: NA 
hématurie: NA 

IR: NA 
glomérulaire MO: glomérulonéphrite 

Sanchez et al, 1982 
USA, 10(/16)** (6) NA 

protéinurie (8/10) 
hématurie microscopique (10/10) 

pas d'IR (10/10) 

glomérulaire (6/10) 
Interstitielle (1/10) 
Manquante (3/10) 

Vascularite nécrosante focale 
(1/7) 

GN proliférative (3/7) 
GN mésangiale (1/7) 

Néphrite tubulo-interstitielle 
(1/7) 

Waldo et al, 1985 
USA, 1 (21) 2 /M 

protéinurie 
hématurie microscopique 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GNMP 
IF: C3, C1q, IgM 
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Tableau 1. Suite 

Auteurs, Année, 
Pays, nombre de cas 

Age* / 
Sexe 

Analyse urinaire Atteinte rénale PBR 

Fortson et al, 1986 
USA, 1 (62) 

45 / F 
protéinurie: 4+ 

hématurie microscopique 
pas d'IR 

glomérulaire 
MO: GNMP 

IF: C3 

Ramirez et al, 1987 
USA, 1 (60) 59 / M 

protéinurie: 3.1g/24H 
hématurie microscopique 

IR 
glomérulaire 

MO: GNMP, atrophie tubulaire 
et fibrose interstitielle focale 

IF: IgG, IgM, C3, C1q 

Mehregan et al, 1992 
USA, 2 (/23)** (7) NA 

Protéinurie 
hématurie: NA 

IR: NA 
glomérulaire NA 

Kobayashi et al, 1994 
Japon, 2 (22) 55 / M 

protéinurie: 4.3g/24H 
hématurie microscopique 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GEM 
IF: IgG, C3 

 
28 / F 

protéinurie: 1+ 
hématurie microscopique 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GNMP  
IF: IgG, IgM 

Martini et al, 1994 
USA, 1 (45) 12 / M 

protéinurie 
hématurie microscopique 

IR 
glomérulaire 

MO: GN extra-capillaire 
sclérosante 

IF: IgG, IgM, C3,C1q, C4 

Mituiki, 1994 
Japon, 1 (31) 62 / M 

protéinurie: 10.5g/24H 
hématurie microscopique 

IR 
glomérulaire 

MO: GEM 
IF: C1q 

Wisnieski et al, 1995 
USA, 9 (/18)** (8) 

mediane: 40 
ans 

(37-53)§ 
8F / 1M 

protéinurie (7/9) 
hématurie (6/9) 

IR (2/9) 
glomérulaire 

GN mésangiale (3/9) 
GNMP (2/9) 
GEM (1/9) 

Manquantes (3/9) 

Eiser et al, 1997 
USA, 1 (61) 35 / F 

protéinurie: 200mg/24H 
hématurie microscopique 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GNMP, inflammation 
tubulaire focale 

IF: IgG, IgM, IgA 

Renard et al, 1998 
Belgique, 1 (32) 5 / M 

protéinurie: 4.3g/24H 
hématurie macroscopique 

IR 
glomérulaire 

MO: GN extra et endo-capillaire 
à croissants, atrophie tubulaire 

focale 
IF non disponible 
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Tableau 1. Suite 

Auteurs, Année, 
Pays, nombre de cas 

Age* / 
Sexe 

Analyse urinaire Atteinte rénale PBR 

Soma et al, 1999 
Japon, 1 (26) 

43 / M 
protéinurie: 3g/24H 

hématurie microscopique 
IR 

glomérulaire et 
interstitielle 

MO: GEM,  atrophie tubulaire 
sévère, fibrose et infiltration 
lymphocytaire interstitielle 

IF: IgG, C3, C1q 

Trendelenburg et al, 
1999, 
Suisse, 1 (33) 

37 / F 
protéinurie 

hématurie microscopique 
pas d'IR 

glomérulaire 
MO: GNMP et lésions de GEM  

IF: C1q 

Boulay et al, 2000 
France, 1 (23) 34 / F 

protéinurie: NA 
hématurie: NA 

IR: NA 
glomérulaire MO: GNMP 

Cadnapaphornchai et al, 
2000 
USA, 1 (46) 

3 / F 
protéinurie: 783mg/24H 
hématurie microscopique 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GNMP, néphrite 
interstitielle (infiltration 

lymphocytaire en lien avec 
AINS) 

IF: IgG, IgM, IgA, C3, C1q 

Messiaen et al, 2000 
Belgique, 1 (34) 27 / F 

protéinurie 
hématurie 

IR 
glomérulaire 

MO: GN extra-capillaire à 
croissant 

IF: IgM, C3, C1q 

Brass et al, 2001 
Allemagne, 1 (35) 44 / F 

protéinurie 
hématurie microscopique 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GEM 
IF: IgG, C1q 

El Maghraoui et al, 2001 
Maroc, 1 (29) 41 / F 

protéinurie: 0.9g/24H 
pas d'hématurie 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GEM 
IF non disponible 

Grimbert et al, 2001 
France, 1 (24) 36 / M 

protéinurie: 6g/24H 
hématurie macroscopique 

IR 
glomérulaire 

MO: GNMP 
IF: IgG, C3, C1q 

  

protéinurie: 2.5g/24H 
hématurie macroscopique 

IR 
glomérulaire 

MO: GNMP 
IF: IgM, C3, C1q 

Saeki et al, 2001 
Japon, 1 (39) 49 / M 

protéinurie: 3.8g/24H 
hématurie microscopique 

IR 
glomérulaire 

MO: GNMP 
IF non disponible 

DeAmicis et al, 2002 
USA, 1 (9) 12 / F 

protéinurie: 2+ 
hématurie: microscopique 

pas d'IR 
NA NA 
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Tableau 1. Suite 

Auteurs, Année, 
Pays, nombre de cas 

Age* / 
Sexe 

Analyse urinaire Atteinte rénale PBR 

Enriquez et al, 2005 
Espagne, 1 (36) 

39 / F 
protéinurie néphrotique 

hématurie 
IR 

glomérulaire 

MO: GN extra-capillaire à 
croissant et membrano-

proliférative 
IF: IgG, IgM, C3, C1q, C4 

Wiederkehr et al, 2006 
USA, 1 (47) 

63 / M 
protéinurie: 7.7g/24H 

hématurie microscopique 
IR 

glomérulaire 
MO: GEM, atrophie tubulaire et 

fibrose interstitielle 
IF: IgG, IgM, C3 

Dincy et al, 2008 
Inde, 3 (/14)** (10) NA 

protéinurie: NA 
hématurie: NA 

IR: NA 
glomérulaire 3 GNMP 

Balsam et al, 2008 
USA, 1 (27) 23 / F 

protéinurie: 3.9g/24H 
hématurie microscopique 

IR 

glomérulaire et 
interstitielle 

MO: GN extra-capillaire à 
croissant, atrophie tubulaire, 
inflammation interstitielle 

diffuse 
IF: IgG, IgM, IgA, C3, C1q, C4 

Her et al, 2009 
Corée du Sud, 1 (11) 50 / F 

protéinurie: 1.1g/24H 
hématurie microscopique 

IR 
glomérulaire 

MO: GEM 
IF: IgG, C3, C1q 

Yamazaki-Nakashimada 
et al, 2009 
Mexique, 1 (44) 

4 / F 
protéinurie: 0.94g/24H 

hématurie microscopique 
pas d'IR 

glomérulaire 
MO: GNMP 

IF: IgG, C3, C1q 

Abdallah et al, 2010 
Tunisie, 1 (13) 46 / F 

protéinurie: 1g/24H 
pas d'hématurie 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: HSF et GEM 
IF: IgG, IgM, IgA, C3, C1q 

Ozçakar, 2013 
Turquie, 2 (14) 2.5 / F 

protéinurie 
hématurie microscopique 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GN mésangiale 
IF positive 

 
6 / F 

protéinurie 
hématurie microscopique 

IR 
glomérulaire 

MO: GN extra-capillaire à 
croissants nécrosantes 

IF non disponible 

Al Mosawi et al, 2013 
Barheïn, 1 (40) 3 / M 

protéinurie: 2.8g/24H 
hématurie microscopique 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GN extra-capillaire à 
croissants, infiltration 

interstitielle 
IF: IgG, IgM, IgA, C3, C1q 

Pasini et al, 2014 
Italie, 3 (37) 

9  (2/3) 
4  (1/3) 
2F / 1M 

protéinurie: 2/3 
hématurie: 3/3 

pas d'IR 
glomérulaire (3/3) 

GN mésangiale (2/3) 
GN extra-capillaire (1/3) 
Atrophie tubulaire (2/3) 
fibrose interstitielle (1/3) 
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Tableau 1. Suite 

Auteurs, Année, 
Pays, nombre de cas 

Age* / 
Sexe 

Analyse urinaire Atteinte rénale PBR 

Park et al, 2014 
Corée du Sud, 1 (41) 

30 / M 
protéinurie: 1.6g/24H 

hématurie microscopique 
IR 

glomérulaire 
MO: GNMP, inflammation 

interstitielle 
IF: IgG, IgM, C3, C1q, C4d 

Vizjak et al, 2014 
Slovénie, 1 (15) 

36 / F 
protéinurie: NA 
hématurie: NA 
pas d'IR: NA 

glomérulaire et 
interstitielle 

MO: GN  extra-capillaire à 
croissant et prolifération endo-

capillaire, néphrite interstitielle à 
complexes immuns 
IF: IgG, C3, C1q 

Jachiet et al, 2015 
France, 8 (/57)** (16) NA 

protéinurie: NA 
hématurie: NA 
pas d'IR: NA 

glomérulaire (7/8) 
interstitielle (1/8) 

NA 

Zakharova et al, 2016 
Russie, 1 (28) 52 / F 

protéinurie: 0.5g/L 
hématurie microscopique 

IR 

glomérulaire et 
interstitielle 

MO: GNMP à complexes 
immuns, croissants scléreux et 

HSF secondaire, néphrite 
interstitielle à complexes 

immuns 
IF: IgG, IgM, IgA, C3, C1q 

AlHermi et al, 2017 
Bahreïn, 1 (42) 6 / M 

protéinurie: 101 mg/mmol 
hématurie microscopique 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GNMP, lésions 
interstitielles modérée 

IF: IgG, IgM, IgA, C1q 

Gheerbrant et al, 2017 
France, 1 (25) 41 / F 

protéinurie: 5.3g/24H 
hématurie microscopique 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GNMP 
IF: IgG, IgA, C3 

Jung et al, 2017 
Corée du Sud, 1 (43) 15 / M 

protéinurie: 0.9g/24H 
pas d'hématurie 

pas d'IR 
glomérulaire 

MO: GEM 
IF: IgG, C3 

Tanaka et al, 2017 
Japon, 1 (17) 64 / F 

protéinurie: 0.8g/24H 
hématurie microscopique 

IR 
glomérulaire 

MO: GN extra-capillaire à 
croissants, atrophie tubulaire, 

infiltration interstitielle 
IF: IgG, IgM, C3, C1q, C4 

Salim et al, 2018 
Hongrie, 1 (30) 31 / F 

protéinurie: 8mg/mg 
hématurie microscopique 

IR 
glomérulaire 

MO: GN extra- et endo-
capillaire à croissants 

IF négative 

*Age en Année 
**Nombre de patients avec atteinte rénale/Nombre total de patients décrits dans l'étude 
§ 1e et 3e interquartiles 
PBR: ponction biopsie rénale, IR: insuffisance rénale, MO: microscope optique, IF: immunofluorescence, GN: 
glomérulonéphrite, GNMP: glomérulonéphrite membrano-proliférative, GEM: glomérulonéphrite extra 
membraneuse 
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TITRE DE LA THESE : Néphropathie associée à une Vascularite Urticarienne 

Hypocomplémentémique, Présentation d’un Cas Clinique et Revue de la Littérature. 

 
RESUME : 
 
La vascularite urticarienne hypocomplémentémique (VUH) est une vascularite systémique 

caractérisée par une atteinte des vaisseaux de petit calibre, des lésions urticariennes, une 

hypocomplémentémie, et une atteinte d’organe variable. L’atteinte rénale est principalement 

glomérulaire. Nous rapportons le cas d’une patiente de 59 ans consultant pour une découverte 

d’insuffisance rénale dans un contexte d’urticaire chronique et d’arthralgies. Les explorations initiales 

mettaient en évidence une hématurie et protéinurie, une hypocomplémentémie touchant la voie 

classique, et la présence d’anticorps anti-SSa. La ponction biopsie rénale objectivait des lésions de 

hyalinose segmentaire et focale et de néphrite tubulo-interstitielle. Le diagnostic de VUH était retenu 

devant la mise en évidence d’IgG anti C1q. L’association à un syndrome de Gougerot-Sjögren était 

écartée devant l’absence de syndrome sec, la négativité du test de Schirmer et l’absence de sialadénite 

à la biopsie des glandes salivaires. L’évolution était favorable sous traitement par 

Hydroxychloroquine et corticothérapie. Parmi les 82 cas de néphropathie associée à une VUH 

rapportés dans la littérature, 72 (88%) étaient des atteintes glomérulaires, le plus fréquemment 

secondaires à des lésions de glomérulonéphrite membrano-proliférative. Seulement 6 (7%) cas de 

néphrite interstitielles, dont 4 associées à une glomérulonéphrites, étaient rapportés. La population 

atteinte était majoritairement des femmes, dans leur troisième décennie.  Le signe d’appel 

néphrologique le plus observé était une hématurie (60%), et une protéinurie (52%). L’insuffisance 

rénale était rare (22%), avec un pronostic rénal rassurant. Chez 11 (13%) patients la VUH était 

associée à une maladie de système. En l’absence de recommandations, la stratégie thérapeutique reste 

à définir. 

 

MOTS CLES : Glomérulonéphrite, Néphrite tubulo-interstitielle, Urticaire chronique, 

Hypocomplémentémie, Vascularite, Syndrome de Goujerot-Sjögren. 


