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Blood Diamond

BIOLOGIE: Hb 13,6g/dl, plaquettes .... prÃ©sentant des cristaux intra-cellulaires tubulaires. â€¢ 1 patient: FS ... de cristaux dans les cellules tubulaires proximales. 
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BLOOD DIAMOND… Marion Dollat Service de Néphrologie Dr X Belenfant Montreuil 24/09/2013



Mr R., 67 ans • Hospitalisé pour bilan d’Ins Rénale Chronique • ATCD: HTA (2012), adénocarcinome prostatique



(prostatectomie radicale en 2010; RC) • TTT : Losartan; pas d’automédication. • IRC découverte dans le cadre du bilan d’HTA; aggravation



progressive depuis juin 2012:



• EXAMEN CLINIQUE: - TA en décubitus 149/81 mmHg - AEG = 0 - Euvolémique



- OMI = 0 - Douleurs osseuses = 0 - Symptomatologie extrarénale = 0



• BIOLOGIE:



Hb 13,6g/dl, plaquettes 260 000/mm3, GB 5400/mm3 Créatinine 136 µmol/l (clairance MDRD 48 ml/mn/1,73 m²), urée 8 mmol/l Na 137 mmol/l, K+ 3,4 mmol/l, chlore 102 mmol/l, HCO3- 24 mmol/l, calcium 2,24 mmol/l, phosphore 0,76 mmol/l, acide urique 208 mmol/l Albuminémie : 34 g/l EPP : gammaglobulines 28,6 g/l, pic estimé à 26 g/l. CH : 50 g/l (122%), C3 0,26 , C4 < 0,07 g/l IEP sang : IgG kappa monoclonale. Protéinurie 1,03g/24h Hématurie 0 Leucocyturie 0 • ECHOGRAPHIE RENALE normale



NCM?



Maladie de Randall? LCDD/HCDD/ LHCDD



GNMP sur cryoglobulinémie de type I ou II?



GN à dépôts non organisés et non Randall d’Ig?



GNMP à dépôts de C3 isolés? Amylose AL?



Syndrome de Fanconi?...



Ponction-biopsie rénale



Ponction biopsie rénale (2)



Myélogramme (1)



Myélogramme (2)



FANCONI ET DYSGLOBULINEMIES



SF = Trouble de la fonction tubulaire proximale • Hypophosphatémie • Hypouricémie • Hypokaliémie • Glycosurie normoglycémique • Amino-acidurie • Acidose tubulaire proximale • Protéinurie de bas poids moléculaire



http://www.pbfluids.com



=> ostéomalacie, insuffisance rénale progressive



CL monoclonale et Fanconi de l’adulte • 1ère description: 1954 (Sirota et Hamerman) • ~ 100 cas dans la littérature • Isotype kappa +++ • MM de bas grade ou MGUS >>> myélome de haut grade,



Waldenström, LLC, lymphome B • Faible masse tumorale et progression lente • FS pouvant précéder le diagnostic de plusieurs années. Fanconi syndrome in adults. A manifestation of a latent form of myeloma. Maldonado JE, Am J Med. 1975 Mar;58(3):354-64.



Histologie rénale (1)



microscopie optique (Bleu de toluidine 500).



microscopie électronique ( 80 000)



Atteintes rénales des dysglobulinémies : avancées diagnostiques et thérapeutiques, Frank Bridoux, Presse Med. 2012; 41: 276–289



Histologie rénale (2)



coloration au PAS, x 312



IF, x 312



Atteintes rénales des dysglobulinémies monoclonales : approche physiopathologique et perspectives thérapeutiques. Hématologie. Volume 8, Numéro 2, 129-40, Mars - Avril 2002. Auteur(s) : Pascal Meier



Et ailleurs… • Macrophages de l’interstitium rénal • Plasmocytes de la moelle osseuse • Ralentissement de la progression hématologique?? • Association inconstante avec FS • Encore beaucoup de zones d’ombres… Eur J Haematol. 2001 Aug;67(2):119-22. Is there any significance for intracellular crystals in plasma cells from patients with monoclonal gammopathies? Gardais J



=> Cristaux inconstants et non spécifiques (NCM, HCS)



Protease resistance and binding of Ig light chains in myeloma-associated tubulopathies. Leboulleux M, Aucouturier P. Kidney Int. 1995 Jul;48(1):72-9.



• 4 FS, 12 NCM, 4 patients contrôles • Étude de la résistance des chaînes légères à la protéolyse



par une enzyme lysosomale, la cathepsine B.



Electrophorèse en gel de polyacrylamide après incubation en l'absence () ou en présence (+) de cathepsine B



Western blot du même gel révélé avec un anticorps monoclonal dirigé contre le domaine constant Ckappa



Résistance du domaine variable à la protéolyse par la cathepsine B  protéolyse incomplète des CL après endocytose dans les cellules épithéliales du tubule proximal  accumulation du fragment V dans le compartiment endolysosomal



Cath.B



=> Cristallisation (favorisée par la réactivité entre CL), altération du recyclage des transporteurs apicaux et/ou de la production d’ATP?



Adult Fanconi syndrome secondary to light chain gammopathy. Clinicopathologic heterogeneity and unusual features in 11 patients. Messiaen T, Ronco PM. Medicine (Baltimore). 2000 May;79(3):135-54.



• 11 patients consécutifs; 10 PBR/11 analysées en



ME; 10 CLM/11 séquencées et testées pour leur résistance à la cathepsine B.



• Une variété de présentations clinico–pathologiques



inattendue:



• 7 patients: FS typique (clinique + histologique), MGUS



ou MM de bas grade • 3 patients: FS complet mais associé à NCM, dans un contexte de MM de haut grade; 1 seul patient présentant des cristaux intra-cellulaires tubulaires. • 1 patient: FS complet, MGUS, mais absence de cristaux dans les cellules tubulaires proximales.



• …mais des caractéristiques génétiques et biochimiques



homogènes: • Isotype kappa • Appartenance au sous-groupe V kappa I (8/9) • Usage restreint de deux gènes VkappaI (O2/O12 et



O8/O18) (8/8) • Substitutions inhabituelles d'acides aminés (acides aminés hydrophobes ou non polaires en position 30) => propriétés physico-chimiques particulières, notamment de résistance à la protéolyse par la cathepsine B ? (7 patients/9)



Implications thérapeutiques • Traitement de l’ostéomalacie => phosphate, calcium,



vitamine D • Place de la chimiothérapie?? • Controversée ++ • Messiaen et al. : aucune amélioration du SF chez les six patients traités par chimiothérapie ou interféron alpha; stabilité de la maladie hématologique (recul: 2 à 15 ans) chez les 8 patients atteints de MGUS ou de MM de bas grade. • IRCT : < 20% des patients à 7 ans • Décès: complications de la chimiothérapie, autres causes • Bortezomib, efficacité théorique?



« Take Home Message » • MGUS/MM et IRC : penser au Fanconi et rechercher des



signes de tubulopathie proximale • Et inversement…: rechercher une hémopathie sousjacente en cas de tubulopathie proximale… • Association MGUS/MM + FS = pas d’impact sur le pronostic hématologique • Mais quid d’une chimiothérapie ciblée afin d’améliorer le pronostic rénal??



























des documents recommandant







[image: alt]





DIAMOND 8 

coveted best buy at this year's What Hi-Fi? Sound and Vision Awards ... tuned to integrate seamlessly with bookshelf or ... 2 x 165mm KEVLAR, 25 mm silk dome.
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Diamond Jubilee Tombola â€“ List of prizes and Donors Diamond 

Diamond Jubilee Garden Party â€“ Competitions and Rules. Crown Competition is open to all ages; date-of-birth and entrant number (to be given on the day) to.
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Proximus Diamond Games 

BUTKIEWICZ. Leslie. BEL. 85. VAN HYFTE. Evelyne. BEL. BARNA. Seri a DRAKE. 3. 1229. 4. FEYS. Debbrich. BEL. 64 60. TROUCHE. Emilie. FRA. BAMMER.
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Diamond Service Manual - 4PDA.INFO 

Apr 14, 2008 - This manual provides the technical information to support the ..... A lanyard hole allow user to attach various stylish ..... ASSEMBLY FXTURE. HOLD THE THUMBS ON THE TOP LEFT. AND BOTTOM RIGHT OF THE BATTERY.
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Diamond Francais Anglais Dictionnaire 

Get free access to PDF Diamond Francais Anglais Dictionnaire at our Ebook Library. PDF File: Diamond Francais Anglais Dictionnaire. 1/1. DIAMOND ...
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MM5870_B Bibler.indd - Black Diamond 

Advanced mildew will not wash out. Mildew damage is not covered .... Montage grande vitesse .... moisissure si elle est parvenue Ã  un stade avancÃ©. Les dÃ©gÃ¢ts ...
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compressor manual.indd - Diamond Pedals 

it provides make-up gain to compensate for overall loudness loss due to the resistive ... compression has been a desired form of compression in professional re-.Termes manquantsÂ :
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LiteTouch for OptiChamber Diamond 

2 Place mask over patients nose and mouth. 3 Follow your ... prÃ©vus pour un tel emploi incluent la rÃ©sidence du patient, les hÃ´pitaux et .... Drug Delivery (UK) Ltd.
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Diamond Service Manual - 4PDA.INFO 

Apr 14, 2008 - Introduction. â–«. This manual provides the technical information to support the service activities of Diamond. ... Concurrent: DL up to 3.6Mbs and UL up to 2Mbps. Glo bal roaming ... Hot start: 8 seconds, typical TTFF (open sky &.
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accessories - Diamond Systems 

CPU, to assist in software development or system checkout. (It is not ... Digital I/O signals on port A are looped back to port B, and C high is connected to C low.
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wobbly blood - Theo Hakola 

When the eight incher goes for his lure, the shock and his subsequent ... you kneel and have to go to church on Saturday and, you know. ...... give a dog's ass.
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Blood Bond.pdf - Lewis Chavas 

csi rc.. ille nulilÃ¯.I ofthe: llluml Ble rczlcllfll ilu' lemnlur nl. Vilar: ufllnfir Hindu. Ilm` third ..... is met near the end of the scene when the characters free him from his ...
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Tome & Blood .fr 

only to their own consciences, the most powerful spell- ... casting ability, it's a good idea to put your second-highest .... General feats are generally the best option for sorcerers. ... this philosophy, you would pick Spell Focus in other ...... 1
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percocet 9358 blood pressure 

percocet ten stay high download percocet and potassium percocet dosage canada maximum dosage of percocet per day per diem percocet pills watson 749 pill.
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BLOOD OF ORLANTH 

This is the most free-form of the three sections and was ... Thandor Manysons (Orlanthi playboy and poet) or Vastyr Brightshadow (I'm such a dragon my shadow ...
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Blood Magic.pdf - MagicGateBg 

Tradition: A system or style of magical prac- tices. Common examples are Hermeticism,. Kabbalah and woudoun,. Working: A less-used variant of sending, most.
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Novag Star Diamond - Chess House 

We recommend that you read the instruction manual thoroughly in order to learn ..... e8. Infinite search. 1 ply search with capture search: AT. 1 b1. 2 seconds per move ...... Display after input of the destination square that you wish to play TO.
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diamond francais anglais dictionnaire pdf 

DIAMOND FRANCAIS ANGLAIS DICTIONNAIRE PDF - Are you looking for Ebook diamond francais anglais dictionnaire PDF ? You will be glad to know that right now diamond francais anglais dictionnaire PDF is available on our online library. With our online re
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Diamond DFS Manual Revised.cdr - SLIDELEGEND.COM 

WOOFER. REAR. RIGHT. REAR. LEFT. DFS Loudspeaker Connections ! 160 mm ... The DFS speakers connect to the 'Rear' or 'Rear Surround' units designed for use ... Please refer to the relevant drawings on the facing page for cable should be ... units and 










 


[image: alt]





Blood and Gold 

Mar 19, 2000 - Page 2 ... He did not move to join his immortal companions. ... It seemed that he had to know the answer to this question. ...... They were all but ready to take their leave when the young Daniel came in and ...... have escaped the Dru
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DIAMOND FRANCAIS ANGLAIS DICTIONNAIRE PDF 

Of Modern Psychoanalysis Develo, Dictionnaire General Francais Anglais Anglais ... to our ebooks online or by storing it on your computer, you have convenient ...
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Bonnie Ship the Diamond - Arran 

Bonnie Ship the Diamond. Traditionnal. Intro : EGEGEGBm. EGEGEGBm. The. Bm. Diamond is a. Fâ™¯m ship my boys. For. Bm. Greenland she is. Fâ™¯m bound.
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Novag Star Diamond - Chess House 

computing its counter move if your move was a legal one. ... which will interrupt its computation and force the current move being analysed to be played at once. ... Exchange the pawn with the promoted piece and put it onto ...... Avoid exposing the 
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Blood And Gold - MagicGateBg 

Mar 19, 2000 - humans for his own survival. ...... were rounded up to be sold into slavery, but the carnage was often random, and ... How will the world survive?
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