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Introduction 

ǒ Principale cause dΩƛƴǎǳŦŦƛǎŀƴŎŜ rénale aiguë chez le nourrisson 

ǒ Affectant principalement les enfants de moins de 3 ans. 

ǒ Il fut décrit pour la première fois par gasser et coll en 1955 

ǒ Forme typique de SHU (90%) et représente la plus grave des complications ŘΩǳƴŜ 

infection intestinale par escherichia coli producteur de shigatoxine. 

ǒ Le syndrome hémolytique urémique atypique (shua), beaucoup plus rare, est représenté 

par un groupe hétérogène de cas sporadiques ou  familiaux et ŘΩŞǘƛƻƭƻƎƛŜ plus variée 

 



Définition 

1955 : Conrad von Gasser décrit un syndrome qui associe la triade  

 - anémie hémolytique intra-vasculaire (schizocytes) 

 - thrombopénie 

 - insuffisance rénale aigue 

 
SHU typique post-

diarrhée 

Shigatoxines 

SHU atypique 

Anomalie de la régulation de la 
voie alterne du complément 



Epidémiologie 

ÅIncidence inférieure à 1 cas / 100 000 enfants de moins de 15 ans 

 

Å60 % des cas associés à une infection à ECEH en 1999 

     Sérogroupe 0157:H7 prédominant (50%) 

 

ÅTaux de mortalité : 3 à 5 %  (littérature) 

 Taux de mortalité en France depuis 1993 : 1 % 

   

                                                       (Réseau National de Surveillance des SHU, BEH, 37/2001) 



Epidémiologie 

A ς SHU typique, post-diarrhéique (SHU D+):  

o Le plus fréquent 80 ς 90 % des SHU.  

o 1cas/an/100.000 enfants âgés < 15 ans (USA). 

o 3 ς 5 cas /an/100.000 enfants âgés < 2 ans.  

o Pas de différence de sexe.  

o Saison été ς automne.  

o Sporadique ς petites épidémies - endémique en Argentine, Afrique du Sud, Pays 
Bas.  



B-SHU atypique: 

Å.ŜŀǳŎƻǳǇ Ǉƭǳǎ ǊŀǊŜ Ғ мл ҈Φ  

Åtŀǎ ŘΩƛƴŎƛŘŜƴŎŜ ǎŀƛǎƻƴƴƛŝǊŜΦ  

ÅPeut survenir à tous les âges  

ÅEnfants plus âges : âge > 3 ans 75 %.  

ÅAtteinte extra-rénale 80 %  

ÅDécès précoce 2-10 %  

ÅProgression IRCT 30 %  

ÅRechutes 50 %  

ÅAtteinte familiale 20 % 

Epidémiologie 



Epidémiologie 

Rapport annuel 2016, INVS 



Physiopathologie 

ÅLes STEC colonisent la muqueuse colique, entraînant des lésions ŘΩŀǘǘŀŎƘŜƳŜƴǘκ 
effacement et la destruction de la bordure en brosse des microvillosités.  

 

ÅLa libération locale de Stx (Stx1 et Stx2), qui ont pour cible les endothéliums de la micro-
vascularisation 

 

Åpassage dans la circulation, les Stx atteignent la micro-vascularisation des organes 
cibles, principalement les reins (endothélium des capillaires glomérulaires, mais aussi 
podocytes, cellules épithéliales tubulaires et cellules mésangiales).  

 

ÅLes atteintes multiviscérales touchant rein, cerveau, ŎǆǳǊΣ pancréas et foie sont 
attribuées à une charge toxinique massive.  



ÅAprès liaison au récepteur globotriaosylcéramide (Gb3Cer), particulièrement exprimé 
dans le rein, les Stx ŜƴǘǊŀƞƴŜƴǘ ǳƴŜ ŎŀǎŎŀŘŜ ŘΩŞǾŝƴŜƳŜƴǘǎ ŀǎǎƻŎƛŀƴǘΥ 

üapoptose cellulaire 

üperte des propriétés antithrombotiques des endothéliums 

üactivation de la production cellulaire de médiateurs inflammatoires (cytokines, 
chemokines) et vasoactifs (endothéline, facteur tissulaire) 

ü recrutement des leucocytes 

üǎǘƛƳǳƭŀǘƛƻƴ ŘŜ ƭΩŀƎǊŞƎŀǘƛƻƴ ǇƭŀǉǳŜǘǘŀƛǊŜΣ Ŝǘ ŀǳ ǘƻǘŀƭ ƭŞǎƛƻƴǎ ŘŜ a!¢Φ  

ÅLes lipopolysaccharides (LPS) des STEC potentialisent les effets cytotoxiques et pro-
aggrégants des Stx.  

ÅLe mode de transfert des Stx ŘŜ ƭΩƛƴǘŜǎǘƛƴ ŀǳȄ ƻǊƎŀƴŜǎ ŎƛōƭŜǎ Ŝǎǘ ŎƻƴǘǊƻǾŜǊǎŞΣ ŀǘǘǊƛōǳŞ 
sans preuve définitive aux polynucléaires neutrophiles, plaquettes ou monocytes. 

 

Physiopathologie 





Physiopathologie 

ÅDes progrès majeurs dans la compréhension du SHUa ont eu lieu au cours des dix 
dernières années, démontrant que le SHUa est une maladie due à la dérégulation de 
ƭΩŀŎǘƛǾŀǘƛƻƴ du complément.  

 

ÅLa voie alterne du complément est activée en permanence pour assurer la défense 
contre les agents infectieux.  

 

ÅCette activation est normalement strictement contrôlée afin ŘΩŜƳǇşŎƘŜǊ le dépôt de 
C3b sur les cellules endothéliales et ƭΩŀŎǘƛǾŀǘƛƻƴ locale de la C3 convertase qui en 
découle, puis de la cascade conduisant au complexe ŘΩŀǘǘŀǉǳŜ membranaire 

Physiopathologie 



ÅDes mutations de gènes codant des protéines régulatrices que sont  

V Le facteur H (CFH),  

V La membrane cofactor protein (MCP ou CD46, protéine non circulante, ancrée 
dans les membranes cellulaires)  

V Le facteur I (CFI) ou la thrombomoduline 

ÅDes mutations des gènes codant pour protéines de la C3 convertase, le C3 et le facteur 
B (CFB) 

ÅAu total, une anomalie du complément est identifiée chez 60 à 70 % des patients 
atteints de shua. 

Physiopathologie Physiopathologie 



ÅLes protéines régulatrices de la voie alterne sont principalement le facteur H, la 
membrane cofactor protein (MCP ou CD46) et le facteur I.  

ÅLe syndrome hémolytique et urémique (shu) atypique est dû soit: 
- Perte de la régulation de ƭΩŀŎǘƛǾŀǘƛƻƴ de la voie alterne, secondaire  
- Des mutations entraînant un déficit quantitatif ou fonctionnel du facteur H, de la 
MCP ou du facteur I 
- Un gain de fonction du C3 ou du facteur B entraînant une hyperfonction de la C3 
convertase alterne.  

ÅLes shu avec anticorps anti-facteur h sont dus à la perte de la fonction 
régulatrice du facteur h sous ƭΩŜŦŦŜǘ des anticorps.  

Å[ΩŀŎǘƛǾŀǘƛƻƴ dérégulée du complément à la surface des endothéliums de la 
microvascularisation est le point de départ des lésions endothéliales à ƭΩƻǊƛƎƛƴŜ 
de la microangiopathie thrombotique et du shu atypique 

Physiopathologie Physiopathologie 



 wŜǇǊŞǎŜƴǘŀǘƛƻƴ ǎŎƘŞƳŀǘƛǉǳŜ ŘŜǎ ƳŞŎŀƴƛǎƳŜǎ ǎŜŎƻƴŘŀƛǊŜǎ Ł ƭΩŀŎǘƛǾŀǘƛƻƴ 
de la voie alterne du complément aboutissant à la formation du thrombus 



Modes de contamination  

ÅGermes= essentiellement de souches ŘΩŜǎŎƘŜǊƛŎƘƛŀ coli productrices de shigatoxines 
(stx1 et 2) 

   

ÅDifférents sérotypes, variable en fonction des pays  

ÅO157 h7+++, o103, o26  

 

ÅShu à shigella dans les pays en voie de développement 



Voie alimentaire (>2/3 cas)  

ÅViande insuffisamment cuite (viande boeuf hachée +++)  

ÅProduits laitiers non pasteurisés 

ÅFruits/légumes souillés par des fèces  

Voie hydrique  

ÅEau boisson contaminée   

ÅBaignade en eau stagnante  

Modes de contamination  Modes de contamination  



/ƭŀǎǎƛŦƛŎŀǘƛƻƴ ŘŜǎ {I¦ ŎƘŜȊ ƭΩŜƴŦŀƴǘ 

ωEscherichia coli entéropathogene producteurs de vérotoxine 

ωShigella dysenteriae 

ωStreptococcus pneumoniae 
SHU postinfectieux 

ωAnomalies du complément (mutation des genes de CFH.CFI.MCP) 

ωDéficit en protéase du facteur von Willebrand 

ωDéficit du métabolisme  

Formes génétiques de 
SHU 

ωAutosomiques récessives 

ωAutosomiques dominantes 

ωSporadiques 
 Formes primitives 

ωInhibiteurs de la calcineurine 

ωMitomycine C 

ωTiclopidine 

Formes associes a des 
traitements 

Récidive de SHU après 
transplantation rénale 


