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Tout ce que nous savons des pyramides rénales....

Fr Avni N D’Haene K Vandenhaute
CUB - Hopital Erasme — Bruxelles

1. Anatomie pyramidale

Un rein comprend environ 14 unités ou lobes. Chaque lobe comprend un cortex
périphérique entourant une pyramide, dont la pointe se dirige vers le hile rénal. La pyramide
est séparée en zone externe (2/3) (elle-méme avec une bande externe et une bande interne) et
zone pyramidale interne (1/3). Les vaisseaux arqués cheminent a la limite entre cortex et
pyramide. Les pointes des pyramides, ou papilles, sont en contact direct avec les cavités
pyélo-calycielles. Elles sont parsemées d’orifices (area cribrosa) permettant a I’urine de
s’écouler. La pointe de la papille est « soutenue » par un collier calyciel. Les pyramides
peuvent étre de type simple ou complexe (composée) correspondant a la fusion de plusieurs
pyramides. Le parenchyme rénal est constitué de nombreux néphrons (1 million)(chaque unité
néphronique comprend les glomérules, les tubules, des vaisseaux sanguins, des lymphatiques,
des nerfs et I’ interstitium). Les glomérules et les tubules circonvolués proximaux se
retrouvent uniquement dans le cortex. Les anses de Henlé (ou tubules collecteurs droits fins)
sont essentiellement médullaires. Les autres tubules et les tubes collecteurs traversent les deux
régions rénales. Il n’y a pas d’artére pénétrant dans la médullaire si ce ne sont les « vasa
recta ». La limite entre cortex et médullaire n’est pas linéaire ou géographique, des
projections des structures pyramidales se font au plus profond du cortex.

2. Echo-anatomie médullaire

a. Fcetus
Le rein feetal est visible des la 9-10° semaine en échographie obstétricale sous
la forme d’une masse ovalaire para lombaire hyperéchogene. Cette
échogénicité va se réduire progressivement (comparativement au foie ou a la
rate). Vers le milieu du 2° trimestre une différentiation cortico-médullaire
pourra étre démontrée (elle doit étre présente au-dela de 18 semaines). La
médullaire est typiquement hypoéchogene par rapport au cortex. Elle grandit
relativement plus vite que le cortex au cours de la grossesse. Le rapport
cortico-médullaire est d’environ 0,50 a 20 semaines de grossesse, 0.35 a la
naissance.

b. Nouveau-né
Une différentiation cortico-médullaire franche est 1’aspect distinctif du rein du
nouveau-né. Le cortex échogene est relativement fin et la médullaire
hypoéchogene large. Avec des sondes de haute fréquence, les limites cortico-
médullaires apparaissent moins nettes, un peu peignées. A la base de la
pyramide, on peut observer I’hyperéchogénicité linéaire des vaisseaux arqués.
A la pointe de la pyramide on observe de maniére non constante, le collier
calyciel ; le calyce lui-méme sera visualisé s’il est distendu par de I’urine ; il
apparaitra hyperéchogene s’il est collabé.

c. Enfant
Au fur et a mesure de la croissance ou de I’augmentation du poids, la
différentiation cortico-médullaire est progressivement moins franche.



64

3. Pathologies spécifiquement médullaires ou altération de la DCM (listes non

exhaustives)
a. Foetus
i.

ii.

iii.

Maladies polykystiques congénitales rénales (avec atteinte médullaire)
Parmi les maladies kystiques congénitales rénales, certaines se
caractérisent par une atteinte histologique spécifiquement médullaire a
des degrés divers. On peut citer la polykystose autosomale récessive, la
dysplasie médullaire kystique syndromique ou encore la mutation
HNF1Béta (dans la forme de mutation umod). L’expression
échographique de ces maladies sera variable

Thrombose des veines rénales (TVR)

En cas de TVR, le rein devient globuleux et la DCM disparait
Hypodysplasie rénale

Le rein est petit et irrégulier. Le parenchyme est hyperéchogene,
dédifférencié et peut contenir des kystes de topographie variable.

b. Nouveau-né (Tableau 1)

i

ii.

iil.

iv.

Vi.

Vii.

Viii.

iX.

Protéinurie de Tamm-Horsfall

Ce n’est pas a proprement parler une pathologie rénale mais un état
transitoire d’hyperéchogénicité médullaire lié a un précipité de cristaux
intra-tubulaires.

Syndrome de Bartter

Pathologie périnatale liée a un défaut de réabsorption du chlore. Il s’y
associe une hypercalciurie a 1’ origine d’une forme de néphrocalcinose
néonatale. Les diagnostics différentiels sont le pseudo-Bartter, le
syndrome de Gittelman et 1’ hyperprostaglandinémie E.

Polykystoses congénitales rénales (voir plus haut)

Les polykystoses rénales congénitales peuvent étre découvertes en
période néonatale en particulier, les polykystoses récessives.

D’autres maladies syndromiques peuvent aussi s’exprimer sous la
forme d’une atteinte parfois médullaire : Beckwith-Wiedemann,
Sclérose Tubéreuse de Bourneville, HNF1 Béta...

Hyperoxalurie primaire de type I (HPO I)

Dans sa forme néonatale, I’ HOP I va paraitre sous la forme d” une
hyperéchogénicité corticale et parfois médullaire

. Prématuré

Classiquement, différents éléments (dont 1’utilisation de furosémide)
concourent au développement d’une néphrocalcinose chez les
prématurés
Choc et nécrose médullaire
Obstruction/reflux
L’obstruction et le reflux intra-rénal induit dans certains cas des
remaniements visibles a 1’échographie soit sous une forme
d’hyperéchogénicité soit sous la forme de kystes médullaires.
Infection

La candidose peuvent détermine rune hyperéchogénicité médullaire
Divers

c. Enfant

1.

Néphrocalcinose médullaire
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Différentes anomalies métaboliques, différents syndromes génétiques ou
non génétiques peuvent conduire a une néphrocalcinose du fait d’une
hypercalciurie (Tableau 2) . A I’échographie cette néphrocalcinose peut
se présenter sous un aspect de pyramide ponctuée, cerclée ou diffusément
hyperéchogene. Il peut y avoir une progression de la maladie dans un
sens péjoratif ou plus positif en fonction de 1’ efficacité du traitement.
Dans certains cas, la maladie conduit a la formation de lithiases.

ii. Syndromes néphrotiques
Certains syndromes néphrotiques se présentent avec des anomalies
médullaires. Dans le cas d’un syndrome néphrotique de type finlandais,

on observe avec le temps une « disparition » des pyramides liée a leur
fibrose

iii. Maladies de stockage
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Tableau 1 Reins hyperéchogenes chez le nouveau-né

- DCM présente

(@)

(©)

(Normal )

PKRADominante

Syndrome néphrotique Congenital
Infection fungique

Atrésie biliaire

Rein de choc

- DCM absente

PKRARécessive

Reins glomérulokystiques

Dysplasie

Syndrome de Bardet-Biedl (transitoire)
Thrombose des veines rénales
PKRADominante de type glomérulokystique
Nephronophtise

- DCM inversée

(Protéinurie de Tamm Horsfall )
PKRARécessive

Néphrocalcinosis

Syndromes de Bartter and Bartter like

Reflux vésico-urétéral
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Tableau 2 : Causes d’hypercalciurie

- Absorption intestinale élevée de calcium
- Exces Vitamine D

- Tubulopathie rénale
- Fuite tubulaire de phosphore (Fanconi)
- Acidose tubulaire distale
- Maladie de Dent
- Syndrome de Bartter

- Atteintes endocriniennes
- Hypo- et hyperthyroidie
- Maladie cortico-surrénalienne
- Hyperparathyroidie

- Désordres du métabolisme osseux
- Immobilisation
- Rachitisme
- Cancer
- Arthrite rhumatoide juvénile
- Sarcoidose

- Autres causes
- Hypercalciurie familiale idiopathique
- Médicaments
- Infection urinaire
- Syndrome de William & Beuren
- Hypercalciurie
- Hypophosphatémie
- Maladies de stockage
- Apports sodés ou cétogenes

69



