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Objectifs 

• Passer en revue les points saillants des lignes directrices KDIGO 
2025 sur la MPRAD

• Revoir les stratégies de traitement dans la prise en charge des 
manifestations rénales et extrarénales chez les patients atteints 
de MPRAD

• Élaborer une approche globale pour les patients atteints de 
MPRAD



Un bref aperçu des KDIGO 2025 sur la MPRAD
En ~5 cas cliniques

KDIGO. KDIGO 2025 clinical practice guideline for the evaluation, management, and treatment of ADPKD. Kidney Int. 2025. 107 (Suppl 2S), S1–S239.

• 240 pages
• 23 recommandations uniques et classées 
• 205 points de pratique 

À noter: afin de faciliter la discussion en français lors de cette 
rencontre, les recommendations et les points de pratique 
provenant des KDIGO ont été traduits librement (Deep L) 



Cas-1  

• Femme de 21 ans référée pour des 
kystes rénaux bilatéraux à 
l'échographie

• Histoire Clinique 
• Hypertension artérielle sous 

fosinopril 10 mg par jour
• Ménorragie, traitée  FeSO4
• Migraines – Angiographie par 

résonance magnétique normale

• Histoire Familiale
• La mère (42), le père (43) et la sœur 

(16) n'ont pas de kystes rénaux/IRC
• La grand-tante paternelle est décédée 

à 72 ans avec des kystes rénaux

• Examen
• Poids 83 Kg, Taille 1.67m (IMC 30)
• TA (BP Tru) 124/84

• DFGe >120 (creatinine sérique 63)

* Traduction libre avec Deep L 



Point de Pratique 1.3.8:
Les tests génétiques peuvent 
diagnostiquer la MPRAD chez les 
personnes avec ou sans 
antécédents familiaux connus et 
fournir des informations 
pronostiques. 

Cependant, les tests génétiques ne 
sont pas nécessaires pour établir un 
diagnostic initial de MPRAD chez une 
personne présentant une 
présentation typique.



Critères échographiques pour le diagnostic

Critères échographiques pour exclure le diagnostic



Pour les personnes âgées de 16 à 40 ans ayant des 
antécédents familiaux positifs d'ADPKD, le nombre de 
kystes observés à l'IRM a été décrit pour diagnostiquer 
ou exclure l'ADPKD.



L'augmentation du volume des reins est due à l'augmentation 
du volume des kystes

Grantham, NEJM CRISP 2006; Chapman Kidney Int 64; 1035–1045, 2003

Total Kidney Volume Total Cyst Volume

La croissance des reins est très variable et chaque individu a sa propre courbe de croissance



Volume Rénal Total Estimé
• Calculé par l'équation de l'ellipsoïde

• 𝜋𝜋
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• Reproductibilité inférieure comparativement à la segmentation

Irazabal MV, et al. J Am Soc Nephrol 2015; 26(1):160-72. https://www.mayo.edu/research/documents/pkd-center-adpkd-classification/doc-20094754



Une classification par imagerie permet de 
prédire l'évolution du DFGe

American Journal of Kidney Diseases 2016 67, 792-810DOI: (10.1053/j.ajkd.2015.07.037) 
Copyright © 2016 National Kidney Foundation, Inc. Terms and Conditions

http://www.elsevier.com/termsandconditions


Volume Rénal Total ajusté en function de la taille (VRTt) 
et Classification Mayo  basée sur l’imagerie



Histoire 
familiale 
négative 

Situations dans lesquelles les tests génétiques peuvent clarifier le diagnostic et aider à 
déterminer un pronostic



Cas-1b

• Femme de 34 ans référée après une 
douleur/rupture d'un kyste rénal

• Histoire Clinique & Rx: NA

• Historique familial  
• Le père (64) et la mère (63) ont 

été examinés et aucun kyste à 
l'échographie

• 4 enfants (<1-12) en santé 

• TA 101/62
• DFGe 115 (Creatinine 53) 

• Échographie abdominale
• Rein Droit : 14.8cm kystes

multiples 
• Rein Gauche:16.9cm, kystes

multiples
• Foie: Normal



ADPKD-PKD1

Point de Pratique 1.1.1: Chez les personnes atteintes d'une 
maladie rénale polykystique autosomique dominante 
(MPRAD) ou d'une maladie polykystique hépatique 
autosomique dominante avec une cause génétique connue, 
une nomenclature commune devrait inclure le nom de la 
maladie suivi du nom du gène. 



Maladie rénale polykystique avec un 
volume rénal droit d'environ 590 mL et 
volume rénal gauche de 485 mL. 



Cas-1c

• Homme de 59 ans
• Histoire Clinique & Rx:

• MPRAD, maladie polykystique du foie
• HTN - irbesartan
• Diabète - saxagliptine
• DLP - rosuvastatin

• Historique familial  
• Père MPRAD, greffe (les années 60)

• Créatinine 162 (DFGe 39), RAC 87,5
• Baisse du DFGe de 15 ml/min sur 2 ans



Genetic Test Results

• Fonctionne comme chaperon 
dans le réticulum endoplasmique 
pour contrôler le transport et la 
dégradation des protéines, y 
compris pour PC-1 et PC-2

• polykystose atypique avec petits 
kystes rénaux, reins de taille 
normale ou réduite et 
insuffisance rénale tardive 
associée à l'IFTA

Lanktree et al. CJASN May 2021, 16 (5) 790-799



Diagnostic différentiel des reins polykystiques

Cornec-Le Gall, Alam, Perrone. Lancet 2019; 393: 919–35



Cas-2

• Femme de 40 ans

• Diagnostic de MPRAD il y a 20 ans
• HTN x >5 ans
• Foie polykystique

• Médicaments
• irbesartan 150 mg BID
• amlodipine 7.5 mg ID
• citalopram 20 mg ID

• Histoire familiale
• Mère atteinte de MPRAD dcd (68),  a été en

HD ~ 50 ans
• Enfant  (5 ans) a des kystes vus à 

l’échographie

• Examen
• Poids de 95 Kg, Grandeur 1.7m (IMC 32.8)
• TA 126/84 mmHg
• Rein gauche palpable 

• DFGe 100 (SCr 68)



Pronostic

Recommandation 1.4.2.1 : Nous 
recommandons d'utiliser la classification 
"Mayo Imaging Classification (MIC)" pour 
prédire le déclin futur de la fonction rénale et le 
moment de l'insuffisance rénale (1B). 



VRTt par IRM: 1522.9 mL 
Classification Mayo 1D

Point de pratique 1.4.2.1 : Le volume rénal total ajusté en fonction de la taille (VRTt) à des fins 
pronostiques est mesuré avec la plus grande précision par IRM ou tomodensitométrie, calculé à 
l'aide d'un outil automatisé ou semi-automatisé, mais l'équation ellipsoïdale est également une 
option pour estimer le VRT. 

Point de pratique 1.4.2.2 : Le VRTt permet de prédire le déclin futur de la fonction rénale. 

Point de pratique 1.4.2.3 : Le VRT et la longueur rénale déterminés par échographie ont également 
une valeur pronostique, mais ils sont moins précis que les mesures obtenues par IRM ou 
tomodensitométrie. 



Mais attendez...
Volume Rein Droit 322 mL
• Longueur sagittale : 124 mm
• Longueur coronale : 122 mm
• Largeur : 61 mm
• Profondeur : 82 mm

Volume Rein Gauche 1200 mL
• Longueur sagittale : 194 mm
• Longueur coronale : 175 mm
• Largeur : 110 mm
• Profondeur : 113 mm



Classification Mayo selon les caractéristiques observées sur les 
images acquises

MPRAD : maladie polykystique rénale autosomale dominante.
Irazabal MV, Rangel LJ, Bergstralh EJ, et al. J Am Soc Nephrol. 2015;26(1):160-172.

Typique : répartition
diffuse bilatérale

(classe 1)

Exemples de présentations atypiques (classe 2)

Unilatérale Segmentaire Asymétrique

Déséquilibrée Bilatérale avec
atrophie

unilatérale

Bilatérale avec
atrophie
bilatérale

La classification du 
risque en fonction du 
VRT s'applique aux 

cas de MPRAD typique 
(classe 1) seulement

24



Point de pratique 1.4.2.4 : Lorsque vous utilisez le MIC à des fins pronostiques, excluez les 
personnes présentant des profils d'imagerie atypiques (sous-classes 2A et 2B), car le VRTt ne permet 
pas de prédire l'évolution rénale chez ces personnes. 



Hommes
Femmes

↑IMC, ↑apport 
calorique, 

↑apport en sel, 
Type de régime 

alimentaire, tabagisme, 
exercice, caféine

Kystes 
hémorragiques,
lésions rénales 

aiguës, rupture de 
kystes

↑Lésions

Diabètes, autres 
causes 

d’hypertension, 
néphrolithiase

↑Variants germinaux 
de gènes 

modificateurs
↑Variants somatiques 
associés à la MPR et 

d’autres gènes

PKD1T PKDNT

PKD2/
DNAJB11

Gènes mineurs

↓DFG,
↑VRT

↑TA, ↑IU,
↑hématurie,
↑protéinurie/
albuminurie

↓concentration 
urinaire

Facteurs associés au taux de progression de la maladie 
dans la MPRAD

DFG : débit de filtration glomérulaire; IMC : indice de masse corporelle; IU : infection urinaire; MPR : maladie polykystique rénale; MPRAD : maladie polykystique rénale autosomique dominante; NT : 
variants pathogènes non tronqués; T : variants pathogènes tronqués; TA : tension artérielle; VRT : volume rénal total.
D’après KDIGO. KDIGO 2025 clinical practice guideline for the evaluation, management, and treatment of ADPKD. Kidney Int. 2025. 107 (Suppl 2S), S1–S239.26

Associés à une maladie plus sévère
Associés à une maladie moins sévère
Effet intermédiaire
Effet proposé mais non démontré

Facteur

Progression
plus rapide



Cas- 3

• Femme de 46 ans souffrant de 
douleurs et d’inconfort abdominal

• MPRAD

• Maladie polykystique du foie

• HTN

• DLP

• Medicaments:
• Irbesartan-HCTZ 150-12.5 mg
• Atorvastatin 20 mg

• Aucun antécédent familial chez les 
parents, les deux frères et sœurs ou 
les trois enfants.

• Examen
• Distension abdominale marquée
• TA 125/85

• DFGe 45 (SCr 124)



Kystes rénaux et hépatiques multiples

• Foie 31 cm
• Rein droit 20.2 cm 
• Rein gauche 20.4 cm

• Classification Mayo 1E



Thérapies visant à retarder la progression de la maladie rénale 

Recommandation 4.1.1.1 : Nous recommandons d'instaurer un traitement par tolvaptan chez les 
adultes atteints de MPRAD dont le débit de filtration glomérulaire estimé (DFGe) est ≥ 25 ml/min par 
1,73 m2 et qui présentent un risque de progression rapide de la maladie (1B). 

Recommandation 4.2.1.1 : Nous suggérons d'adapter la consommation d'eau, répartie tout au long de la journée, 
afin d'atteindre au moins 2 à 3 litres par jour chez les personnes atteintes de MPRAD et présentant un DFGe ≥30 
ml/min par 1,73 m² sans contre-indication à l'excrétion d'une charge en soluté (2D). 

L'initiation du traitement par tolvaptan doit être proposée aux adultes atteints de MPRAD et présentant les critères suivants :

DFG estimé ≥ 25 ml/min par 1,73 m²

ET

Risque de progression rapide de la maladie* indiqué par l'un des critères suivants :
Classe Mayo 1C† à 1E

OU
Taux historique de déclin du DFG estimé‡ (≥ 3 ml/min par 1,73 m² par an)



Traitement par tolvaptan 
• Début du traitement par tolvaptan 45/15 mg BID

• UOsm 70-110 (à partir de 311 avant traitement)

Point de pratique 4.1.3.2 : Le tolvaptan doit être instauré à une dose quotidienne de 45 mg au réveil et 
de 15 mg 8h plus tard. 



Gestion et atténuation des effets indésirables : 
hépatotoxicité

q3-6 mo après 30 mois

Point de pratique 4.1.5.1 : Une surveillance fréquente des tests de la fonction hépatique est obligatoire chez les 
personnes recevant un traitement par tolvaptan pour une ADPKD.



Innocuité pour le foie dans le 
monde réel1

• 3,4 % (n = 82) ont signalé des taux d'ALT 
ou d'AST > 3 fois la LSN

• 0,45 % (n = 11) ont répondu aux critères 
justifiant l'arrêt définitif du traitement*

• Aucun cas de lésion hépatique d'origine 
médicamenteuse n'a été signalé

Le programme canadien de distribution et de surveillance de l'innocuité hépatique (DSIH) a 
efficacement contribué à prévenir la survenue de lésions hépatiques sévères d'origine 
médicamenteuse associées au tolvaptan (n = 2418 en date de février 2023)

* ALT ou AST > 8 fois la LSN; ALT ou AST > 5 fois la LSN, durant plus de 2 semaines ou ALT ou AST > 3 fois la LSN et bilirubine totale > 2 fois la LSN ou RIN > 1,5 ou ALT ou AST > 3 fois la LSN, avec 
symptômes persistants de lésions hépatiques.
ALT : alanine aminotransférase; AST : aspartate aminotransférase; LSN : limite supérieure de la normale; DSIH : [programme canadien de] distribution et de surveillance de l'innocuité hépatique; RIN : 
rapport international normalisé.
1. McFarlane P, Bichet D, Alam A, et al. Présenté à la réunion annuelle 2023 de l'ASN; affiche no PO425.
2. Torres VE, Chapman AB, Devuyst O, et al. Clin J Am Soc Nephrol. 2020;16(1):48-58.

Étude phase III en 
prolongation ouverte2

• Aucun nouveau problème 
d’innocuité

• Épreuves mensuelles hépatiques 
pendant les 18 premiers mois de 
traitement, afin de détecter les 
élévations du taux des 
transaminases

32



Que fera le traitement ?



Pourquoi ne pas simplement boire de l'eau ?



Douleur Hépatique

• Essai de l'octréotide inefficace

• Suivi d'une chirurgie hépatobiliaire

• Patient pris en charge par une clinique de la douleur

Point de pratique 5.2.3.1 : Le traitement de la maladie hépatique polykystique (MHP) doit être effectué dans des centres 
spécialisés.

Point de pratique 5.2.3.2 : Les personnes atteintes de MPRAD  et de MHP doivent recevoir un traitement (c'est-à-dire 
médical et/ou chirurgical, y compris des traitements mini-invasifs) si elles présentent des symptômes ou des 
complications liés aux kystes qui ont un impact négatif sur leur qualité de vie (QoL). Le type de traitement doit être 
déterminé en fonction des symptômes, des caractéristiques des kystes hépatiques, du volume hépatique total (VHT) et de 
la disponibilité du traitement.

Recommandation 5.2.3.1 : Nous recommandons la prescription d'analogues de la somatostatine à action prolongée chez les 
personnes atteintes de MPRAD et présentant une hypertrophie importante du foie polykystique accompagnée de symptômes 
graves liés au volume (1B).



Cas - 4

• Femme de 66 ans
• MPRAD Classification Mayo  1D
• HTN, DB, steatoses hépatique, 

ostéoporose
• Medication :

• Tolvaptan depuis 2017
• irbesartan 300 mg
• amlodipine 10 mg
• chlorthalidone 12.5 mg
• bisoprolol 7.5 mg
• metformin 1000 mg BID
• insulin glargine
• semaglutide 1 mg SC 1X/semaine
• atorvastatin 10 mg

• Examen
• Poids 103 Kg, IMC 38
• TA 145/85

• Labo
• DFGe 32
• urine ACR 32
• HbA1c 8%



Cible standard: 120/70 - 130/80 mmHg
Cible basse:   95/60 - 110/75 mmHg

Un contrôle rigoureux de la pression 
artérielle a été associé à une augmentation 

plus lente du volume rénal total



Tension artérielle et gestion cardio-vasculaire
Recommandation 2.1.3 : Pour les personnes atteintes de MPRAD âgées de 18 à 49 ans présentant une 
insuffisance rénale chronique (IRC) de stade G1-G2 et une hypertension artérielle (> 130/85 mm Hg), nous 
recommandons une pression artérielle cible de <110/75 mm Hg, mesurée par TAP, si elle est tolérée (1D).

Recommandation 2.1.5 : Pour les personnes atteintes de MPRAD et d'hypertension artérielle, nous 
recommandons l'utilisation d'inhibiteurs du système rénine-angiotensine (ISA) (inhibiteurs de l'enzyme de 
conversion de l'angiotensine [IECA] ou antagonistes des récepteurs de l'angiotensine II [ARA]) en traitement 
de première intention afin d'atteindre la pression artérielle cible recommandée (1C).

Recommandation 2.1.4 : Pour les personnes atteintes de MPRAD âgées de 50 ans ou plus et présentant un 
stade quelconque de IRC (IRC G1-G5), nous recommandons une pression artérielle systolique (PAS) 
moyenne cible de < 120 mm Hg si toléré, tel qu'évalué à l'aide d'une mesure standardisée de la pression 
artérielle en cabinet (2C).

HALT-PKD



Point de pratique 4.7.1 : Les inhibiteurs du cotransporteur sodium-glucose de type 2 (SGLT2i) ne doivent pas 
être utilisés pour ralentir le déclin du DFGe chez les personnes atteintes de MPRAD. 



Cas - 5
• Homme de 65 ans
• MPRAD Atypique

• Test génétique négatif pour PKD1, PKD2, 
DNAJB11, GANAB, HNF1B, IFT40

• Aucun antécédent familial chez les 
parents ou les 9 frères et sœurs, mais 1 
sur 3 enfants présentent des kystes 
rénaux.

• Aucun antécédent familial d’AIC (anévrisme 
intra-crânien), de HSA (hémorragie sous-
arachnoïdienne) ou de mort subite 

• Non fumeur
• TA 123/77
• DFGe 90



Anévrismes Intra Crâniens
Recommandation 6.1.1 : Nous recommandons d'informer les adultes atteints de MPRAD du risque accru d'anévrismes 
intracrâniens (AIC) et d'hémorragie sous-arachnoïdienne (1C).

Recommandation 6.1.2 : Nous recommandons le dépistage de l'AIC chez les personnes atteintes de MPRAD et ayant des 
antécédents personnels de HSA ou des antécédents familiaux d’AIC, de HSA ou de mort subite inexpliquée, chez les personnes 
éligibles au traitement et ayant une espérance de vie raisonnable (1D).

‘’Mal de tête en coup de tonnerre’’ 



Point de pratique 6.1.6 : Le dépistage d’AIC non rompu doit également être envisagé chez les personnes atteintes 
de MPRAD de novo, celles qui ont des antécédents familiaux inconnus ou un petit nombre de parents atteints de 
MPRAD, et celles qui ont des antécédents personnels ou familiaux de phénotype vasculaire extra-cérébral.



Clipage d'un anévrisme intracrânien



Le rôle d'une clinique
de polykystose rénale



Point pratique 10.2 : La prise en charge tout au long de la vie des personnes atteintes de MPRAD doit 
suivre un parcours de soins complet, multidisciplinaire et holistique.



« Comment puis-je en savoir plus sur la MPRAD ? »





Membres du groupe de travail

Commentaire canadien sur les lignes 
directrices KDIGO 
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