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Objectifs du cours

Définir les pneumopathies interstitielles diffuses
Décrire les signes cliniques et radiologiques des PID

Décrire les caractéristiques fonctionnelles respiratoires
(EFR) des PID

Orienter |'étiologie des PID en fonction du caractere
aigu ou chronique.

Enumérer les principales causes de PID
Décrire la stratégie diagnostique initiale devant une PID

Décrire les manifestations et les principaux criteres du
diagnostic des principales PID (Sarcoidose, Fibrose
pulmonaire idiopathique, Pneumopathie



INTRODUCTION - DEFINITIONS

* PID = Pneumopathies infiltrantes (ou
infiltratives) diffuses.

e Les PID onten commun:

- Sur le plan anatomique:

Interstitium pulmonaire +++ (tissu conjonctif

de soutien des axes broncho-vasculaires, cloisons (septa)
inter et intra lobulaires

Espace alvéolaire : rare

- Sur le plan anatomo-pathologique:
infiltrat interstitiel cellulaire ou fibreux

-Sur le plan de I'imagerie thoracique:

., . Représentation schématique
opacités parenchymateuses diffuses, non du lobule pulmonaire

systématisées, bilatérales et symétriques



INTRODUCTION - DEFINITIONS

Innombrable étiologies: plus de 130 affections
sont regroupées dans cette catégorie

Certaines beaucoup plus frequentes :

FPI —~14 & 42/100 000 prév. (usa)
sarcoidose — 5 3 40/100 000 prév._ (Eur)
PID des connectivites

pneumoconioses T

Clinique / EFR des PID souvent similaires
La TDM thoracique est la pierre angulaire
Pronostic tres varié



PID AIGUES versus PID SUB-
AIGUES/CHRONIQUES

 Démarche diagnostique et PEC différentes.

* PID aigues:
-< 3 sem,

- 4 grandes étiologies : infectieuses (rac graves),
hémodynamique ar), SDRA, acutisation d’une PID sub
aigue ou chronique.

* PID sub aigues ou chroniques : groupe hétérogene
- PID de cause connue
- PID de cause inconnue



Données cliniques

Circonstances de découverte:

* Signes fonctionnels respiratoires
* Tableau de détresse respiratoire
* Découverte fortuite par radiographie du thorax

Mode de présentation
— Aigu / subaigu
— Chronique ( > 6 mois)
Symptomes peu spécifiques:
— Toux, plutot seche, souvent par quinte, fatigante, peu sensibles aux traitements déja
pProposes
— Dyspnée, croissante, pouvant étre associée a un certain degré de cyanose avec
I"évolution
— Douleurs thoraciques d’allure pariétale ou pleurale, plus rares
— Hippocratisme digital, a rechercher systématiquement
— Signes en faveur d’une pathologie inflammatoire chronigue (Polyarthrite Rhumatoide,
Sclérodermie, dermatomyosite, cancer, etc.)



Interrogatoire = crucial

Tabagisme
Exposition professionnelle ou ludique /Domestique
Toxicomanies

Prises de médicaments ( www.pneumotox.fr: site ou tous les

médicaments potentiellement impliqués dans une pneumopathie
interstitielle sont listés)

Cas familiaux



Examen clinique complet et rigoureux
+++

Crépitants sec « en velcro » ou « rice crispies ».
Hippocratisme digital

Signes cutanéo-mugqueux

Signes ophtalmologiques, rénaux

Signes généraux: fievre, asthénie, amaigrissement
'examen clinique peut faire basculer le diagnostic.



Radiographie du thorax des PID

Opacités non confluentes

A contours nets

Le plus souvent non systématisées |

Bilatérales, plus au moins
symeétriques

Associant des nodules, de taille
variable, des infiltrats et des lignes

Images évoquant DDB ou
emphyseme

Aspect normal moins de 10%




TDM thoracique au cours des PID
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TDM coupes millimetriques

TDM coupes épaisses

Elle caractérise les lésions élémentaires

Elle apprécie I'étendue et |a distribution anatomique des
|ésions: apicales/basales, centrales/périphériques

Elle permet d’évaluer la réversibilité des lésions

Elle permet d’objectiver les potentielles pathologies
intriquées.



TDM thoracique

e Epaississement des septa interlobulaires

* Plages de « verre dépoli » n’effacant pas les contours
des vaisseaux ou des bronches

* Syndrome micro-nodulaire

* Présence d’hyperclareté en « rayon de miel » sous
oleurales

e Distorsion architecturale, scissures en « ligne brisée »
* Bronchectasies par traction, en « bague a chaton »



A gauche, scanner normal.

A droite, micronodules a distribution péri- lymphatique
(plevre et le long des scissures, irrégularité et épaississement des parois
bronchiques) dans le cadre d’une sarcoidose.

La grande scissure est marquée par les fleches.




Epaississements péri-broncho vasculaires (a droite).
Aspect normal a peu pres au méme niveau
de coupe (a gauche).




Condensations alvéolaires effagcant les scissures,
les contours des vaisseaux et les parois bronchiques
avec bronchogramme aérique.




Plages de verre dépoli.




Schématisation de réticulations a larges mailles
correspondant a un épaississement des cloisons
inter-lobulaires




Epaississement des cloisons inter-lobulaires au cours d’une
lymphangite carcinomateuse
(les fleches désignent des arteres centro-lobulaires).




Réticulations intra-lobulaires a fines mailles
danS Ie Cadre d’une PINS (Pneumopathie interstitielle non

spécifique)

v




Schématisation des kystes en rayon de miel

(correspondant a des espaces kystiques aérigues
limités par des parois épaissies, jointifs, disposés en couches dans les territoires
périphériques sous-pleuraux)




Lésions kystiques en « rayon de miel »
au cours d’une fibrose pulmonaire
idiopathique




Bronchectasies « par traction » au cours
d’une fibrose pulmonaire idiopathique




TDM Hémorragie intra- alvéolaire

Images étendues en verre dépoli ou condensantes

au sein desquelles existent des opacités réticulaires
donnant un aspect en mosaique




Micronodules lymphatiques

« Sarcoidose,
« Lymphangite K




Micronodules de type centrolobulaires
(atteinte bronchiolaire) :

* Bronchiolite ( infectieuse )
« PHS
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Micronodules de type miliaire hematogene

* Tuberculeuse

« Carcinomateuse




Reéticulations perilobulaires (a grandes
mailles)

* Lymphangite carcinomateuse
« Oedeme interstitiel cardiogénique
« Sarcoidose




I

Sarcoidose : micronodules
peri-lymph et epaississement
peribronchovasculaires + ggl

Lymphangiomyomatosis :
kystes isolés aléatoires

Silicose - nodules confluents
des champs supérieurs + ggi
calcifies

ram




Explorations fonctionnelles
respiratoires et PID

* La spirométrie est souvent anormale
(syndrome restrictif CPT inférieure a 80%);
appreécie la séveérité et I'évolution de la
maladie.

. L TLCO

* La gazométrie artérielle au repos est normale
sauf dans les formes évolues.

« hématose exercice: trouble diffusion



Fibroscopie et LBA dans les PID

Situations Composition du LBA
LBA normal 80 a 90% de macrophages alvéolaires
=< 15 a 20% de lymphocytes
< 2% de polynucléaires neutrophiles
=< 2% de polynucléaires eosinophiles
Alvéolite hypercellularité totale =150.108/1 chez le non fumeur

= 250.108/ chez le fumeur

Histiocytose langerhansienne

formule macrophagique. Cellules CD1a +

Sarcoidose
Pneumopathie
d'hypersensibilité

formule lymphocytaire (CD4 + : sarcoidose ; CD8 + 1 PHS)

Silicose

Fibrose pulmonaire | formule neutrophilique :
idiopathigue - PN altérés (= 20%). infection
Asbestose - PN non altérés (5-20%) : fibrose, connectivite
Connectivites  (sclérodermie,

PR)

Infections

Pneumopathies a | formule éosinophiligue
eosinophiles

Tuberculose formule panachée

PINS, POC

Pneumopathie
méedicamenteuse

formule trés vanable

Hémorragie alvéolaire

aspect rosé, siderophages

Protéinose alveolaire primitive

aspect laiteux




Bilan biologique et PID

Examens biologiques Signes ou maladies recherches
NFS, CRP syndrome inflammatoire biologique
formule sanguing hypereosinophilie

BNP insuffisance cardiaque
créatininemie insuffisance renale

dosage des précipitings sériques”

pneumopathies dhypersensivilite

ECA*0 calcémie, calciurie

sarcoidose

facteur rhumatoide, Ac ant-nucleaires, anticorps ant-ADN, Ac anti-antigene
soluble de noyau (notamment anti-SSA et anti-558), Ac anti-synthetases

connectivites

ANCA Vascularite
Anticorps anti-membrane basale glomérulaire (Goodpasture
serologie VIH pneumonie opportuniste




Biopsie Pulmonaire

* Peu utilisée devant I'avenement de la TDM
thoracique qui est devenue la pierre angulaire du
diagnostic

* N’est envisagée qu’apres concertation multidisciplinaire:

- pneumo-phtisiologue
- radiologue
- anatomopathologiste



Autres examens

* ECG et échographie cardiaque : diagnostique
d’une affection cardiaque existante ou la
présence d’'une HTAP.

* Biopsie pulmonaire vidéo-assistée (en absence
d’une orientation diagnostique).



Démarche diagnostique

histoire clinique

examen clinique » diagnostic
scanner thoracique en haute résolution

EFR
|

pas de diagnostic

fibroscopie bronchique avec LBA
+ biopsies bronchiques (si suspicion de » diagnostic
sarcoidose ou de lymphangite carcinomateuse)

/ en fonction du scanner

pas de diagnostic \

biopsies trans-bronchiques 4 "
biopsies d'ADP médiastinales » diagnostic

biopsie pulmonaire | |
F;.hir1_|flgic:a|e” » diagnostic

* 5i 'on peut en attendre une conséquence thérapeutique



Etiologies des PID aigues

fievre | agent causal / mécanisme particularites eléments du
radiclogiques diagnostic
Pneumopathies virale
infectieuses . - Wirus a tropisme respiratoire dont la grppe et le LBA etiou
VRS sérologie
- varicelle
infection bactérienne communautaire
rhs - tuberculose dans sa forme miliaire LBA, HC,
- Leqgionella, Streptococcus pneumaoniae, sérologie
Mycoplasma ou Chlamydia pneumoniae
. infection fongigque (Pneumocystis jiroveci) sup / moy LBA
kystes
Oudeme‘ nécrose mwr;zx_rdlqu_e o ECG, BNP,
pulmenaire - rupture valvulaire mitrale péeri-hiliaire acho cosur
hémodynamigue surcharge hémodynamique aigué sur anurie
Lymphangite bronche nodules biopsies
carcinomateuse s8in réticulations bronchiques et
) colon moy et inf trans-
estomac ép. pleural bronchigues
Oedéme agression aigué exogéne (épithéliale)
pulmonaire - infectieuse (cf supra)
lésionnel (SDRA) - toxique (gaz toxique, liquide gastrique)
./ agression aigué endogéne (endothéliale) contexte
- tout sepsis sévére bilan infectieux
- pancréatite aigué
- CEC, transfusions massives
- Polytraumatisme, brilures étendues
Pneumonies +]- méthotrexate, amiodarone, f-lactamines, contexte
médicamenteuses nitrofurantoine, cytotoxiques, ... LBA
PHS +;. | inhalation massive d'antigéne contexte et
sérodiagnostic
Poumaon idiopathique ou dans un contexte de parasitose ou moy et sup. LBA
@osinophile aigu ) de prise médicamenteuse périphengue MFS
Hemorragie vascularite
alvéolaire anomalie de la coagulopathie hémoptysies
i syndrome de Goodpasture LBA
lupus, ...
Connectivites + /- | lupus érythemateux aigu disséming contexte
PID aigué | [ diagnostic
idispathique ) d'exclusion




Etiologie des pneumopathies
interstitielles diffuses sub-aigues
ou chroniques

Cause connue

Cause inconnue

Froliferations neoplasigues
« |ymphangite carcinomateuse®

« cancer bronchiolo-alvéolaire*
« |ymphome pulmonaire primitif

Insuffisance cardiague gauche®

Infection
« tuberculose
* pneumocystose

Fneumoconioses

« 5ilicose

« asbestose

« benvlliose ; metaux durs

Pneumopathies d'hypersensibilite

« poumon déleveur d'oiseaux
« poumon de fermier

Pneumopathies médicamenteuses*

Granulomatoses
- sarcoidose®
- granulomatose a cellules de Langerhans

Fneumopathies infitrantes diffuses idiopathigues

- fibrose pulmonaire idiopathigue®

- pneumopathie interstitielle non specifigue

- pneumopathie desguamative (pneumopathie
alveolaire a macrophages)

- pneumopathie organisée cryptogenigue

- pneumaopathie interstitielle lymphocytaire

- bronchiolite respiratoire avec P. interstitielle

Fneumopathies infitrantes au cours des
connectivites et des vascularites

Pneumopathies idiopathigues a éosinophiles
(chronigues, aigués)

Autres pneumaopathies infiltrantes diffuses
- lymphangioléomyomatose
- lipoprotéinosgalvéolaire ; amylose ; etc.

* causes les plus fréquentes




Traitement des PID 1

Oxygénothérapie:

- Elle permet de soulager la dyspnée et la correction
des gaz du sang;

- Elle prévient 'apparition de |'HTAP;
- Elle est initialement indiquée a l'effort puis au repos;
ou si signes de gravite;
- Elle nécessite parfois des forts débits
Mesures hygiéno-diététiques:
- Sevrage tabagique,
- Suppression des expositions nocives,
- Arrét des médicaments incriminés dans la survenue

de PID.




Traitement des PID 2

* Le traitement de |'étiologie (antibiotiques,
corticoides, chimiothérapie...).

* Transplantation

pour des malac
formes graves ©

traitement meéc

pulmonaire ou cardio-pulmonaire:

es bien sélectionnes et certains
e PID non répondeuses aux
iIcamenteux



