College des Enseignants de Pneumologie - 2017

H:f‘

Item 206

Pneumopathies infiltrantes diffuses

Objectifsd 6 ensei gnements tels que d®finis dans | e pr oc¢
A Diagnostiquer une pneumopathie interstitielle diffuse
Objectifs pédagogiques terminaux définis par le College des Enseignants de Pneumologie
1. Connaitre la définition des pneumopathies interstitielles diffuses
2. Connaitre les signes cliniques et radiologiques des pneumopathies interstitielles
diffuses (encore appelées pneumopathies infiltrantes ou infiltratives diffuses)
3. Connaitre les caractéristiques fonctionnelles respiratoires (EFR) des pneumopathies
interstitielles diffuses
4. Savoir orienter | 6®ti ol ogi e en foncti on du
secondaire et de | 6 ®t at i mmunitaire du [
immunodépression).
Connaitre les principales causes
Connaitre la stratégie diagnostique initiale devant une pneumopathie interstitielle
diffuse
7. Connaitre les manifestations et les principaux criteres du diagnostic des principales
pneumopathies interstitielles diffuses (Sarcoidose, Fibrose pulmonaire idiopathique,
Pneumopathie d 6 h Fnpuenopsitkien slhtdpstitielle t Nn  Spécifique,
Pneumoconioses)
Points clés
1. Les pneumopathies interstitielles diffuses (PID) rassemblent plus d 6une c eentitesi ne d
différentes dont le point commun est de donner des opacités infiltratives diffuses sur la
radiographie pulmonaire.
2. Contrairement a ce que le terme pneumopathie interstitielle pourrait laisser croire, les maladies
en cause, si elles touchent essentiellement le compartiment interstitiel du poumon, peuvent
aussi concerner le compartiment alvéolaire.
3. Les PID peuvent étre classées en fonction de leur caractére aigu ou chronique et de leur
cause, connue ou inconnue.
4. Les PID aigués sont dominées par les causes infectieuses et hémodynamiques.
5. Lelavage broncho-al v ®ol ai re est | 6exaaguésfébrle® au cours de
6. Le bilan cardiologique est indispensable au cours des PID aigués non fébriles
7. PID sub-aigués ou chroniques sont dominées par la sarcoidose, la fibrose pulmonaire
idiopathique, les fibroses pulmonaires associées aux connectivites, la lymphangite
carcinomat euse erdiagleéi nsuf fi sance ca
8. La présentation clinique et les EFR des PID sont peu discriminantes.
9. Le scanner thoracique représente la pierre angulaire de | 6 ori ent ati on ®ti ol og
aigués ou chroniques
10.Laprise en charge optimale n®cessite la collabc

diagnostic des maladies interstitielles pulmonaires (cliniciens, radiologues, anatomo-
pathologistes, chirurgiens) a toutes les étapes de la démarche diagnostique.



[.  INTRODUCTION - DEFINITIONS

Les pneumopathies interstitielles diffuses (PID) sont aussi appelées pneumopathies
infiltrantes (ou infiltratives) diffuses.
Point commun
A présentation radiologique sous f o r nopacité®interstitielles diffuses.
Anatomiguement
A lafieinte de | 6 i nt e pusmbriaitei (issu conjonctif de soutien des axes broncho-
vasculaires, cloisons inter et intra lobulaires) est au 1* plan (Figure 1).
A Dans certaines PID, une atteinte de | 6 es pace peltva®s Isa voir et parfois
dominer le tableau.
Anatomo-pathologie
A infiltrat interstitiel cellulaire ou fibreux
A lafibrose est irréversible.

Figure 1: Représentations schématiques du lobule pulmonaire*
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Figure 2 : septa inter-lobulaires (SIL) vus en thoracoscopie chez un fumeur?

! unité respiratoire terminale qui a une forme polyédrique de 1 & 2,5 cm de diameétre, & sommet hilaire et & base pleurale séparée par
des lobules voisins par les septa inter-lobulaires. Chaque lobule pulmonaire est centré sur une bronchiole terminale accompagnée de
son artere centro-lobulaire. En périphérie du lobule (dans les septas inter-lobulaires) cheminent le réseau de drainage veineux et
Ig/mphatique

les dépdts de poussiére (anthracose) dans les vaisseaux lymphatiques (présents dans les septa inter-lobulaires) dessinent les limites
des lobules pulmonaires a la périphérie du poumon, sous la plévre



.  PRESENTATION

II.1. Clinique
A dyspn®e doéeffort, non sp®cifique, dbéapparition
A+ toux séche
A plus rarement :
- crépitants secs, de type Velcro: non spécifiques, parfois circonstance de découverte
hippocratisme digital :dans toute forme évoluée de PID (fibrose)
- découverte fortuite sur une radiographie de thorax, un scanner
- découverteau cours du bil an doéune emparticulier) af f ecti on
- tabl eau cl i ni gra@sutfisarcerbspi@teire aigha)

[1.2. Explorations fonctionnelles respiratoires (EFR)

A un trouble ventilatoire restrictif (TVR) pur caractérisé par
une diminution de la capacité pulmonaire totale (CPT < 80%))
une diminution homogéne des volumes (capacité vitale) et des débits (VEMS) avec un
rapport VEMS/CV > 70%

A une altération de la fonction « échangeur » du poumon caractérisée par
une diminution de la diffusion du monoxyde de carbone (DLCO < 70% de la valeur
théorique,t ®mo i n doéun t sienalkéble cadilmirel a di f f u
hypoxémie, souventabsent e au repos mai s (tesedech@®ameg s quan't
une désaturation oxygénée (SpO,) au test de marche de 6 minutes (TM6)

I1.3. Imagerie thoracique

A RadiographiedethoraxX}, sugg re | 6@xDseenpe®déunce doédopaci
parenchymateuses
non systématisées
bilatérales
+ symétriques

A Scanner en haute résolution, pierre angulaire du diagnostic étiologique des PID sub-

aigues et chroniques (cf ci-dessous)

1"l CLASSIFICATION
La démarche diagnostique et la prise en charge sont fondamentalement différentes, s el on que | ¢
se trouve face a une PID aigue ou une PID sub-aigue ou chronique.

A PID aigues (< 3 sem), dominées par 4 grandes étiologies (tableau 2) :
infectieuse
hémodynamique (i d me ai gu pul monaire)
SDRA (cf item 355)
acuti sati on -aigbewndchrofigueD s ub

A PID sub-aigues ou chroniques, groupe hétérogene d dffectonsque | 6 on peut s®pa
PID de cause connue et
PID de cause inconnue (tableau 1)

3parfois normale (< 10 % qdidgectPldmM) et cbdest | e scanner



V.

Tableau 1: les 10 étiologies des pneumopathies interstitielles diffuses sub-aigués ou chroniques

Cause connue* Cause inconnue*
1. Proliférations malignes 8. Granulomatoses
9 lymphangite carcinomateuse 1 sarcoidose
{l adénocarcinomes lépidiques*
1 lymphome pulmonaire primitif 9. Entités bien définies
9 histiocytose pulmonaire a cellules de
2. Insuffisance cardiaque gauche Langerhans
1 pneumopathie chronique idiopathique a
3. Pneumopathies médicamenteuses eosinophiles
1 lymphangioléiomyomatose
4. Infection 1 lipoprotéinose alvéolaire
1 tuberculose
1 pneumocystose 10. PID idiopathiques
9 chroniques fibrosantes
5. Pneumoconioses - fibrose pulmonaire idiopathigue (FPI)
T silicose (silice) - pneumopathie interstitielle non spécifique
1 asbestose (amiante) (PINS)
1 Dbérylliose ; métaux durs i aigues subaigues
- pneumopathie organisée cryptogénique
6. Pneumonies d'hypersensibilité (POC)
(PHS) - pneumopathie interstitielle aigue (PIA)
1 poumon d'éleveur d'oiseaux 1 liées au tabac
! poumon de fermier - pneumopathie interstitielle desquamante
(DIP)
7. PID au cours des connectivites et - bronchiolite respiratoire avec PID
des vascularites

* |les étiologies les plus fréquentes sont soulignées

DEMARCHE DIAGNOSTIQUE DEVANT UNE PID AIGUE

Repose sur | 6analyse

A ATCD personnels (cancer, hémopathie maligne, transplantation, facteurs de risque cardio-

vasculaires)

du contexte

A immunodépression (statut VIH, exposition a des drogues immunosuppressives)

A exposition des

agent s

particules, ou gaz toxique, drogues) ou une pneumopathie d'hypersensibilité.

Du fait de la fréquence de I'T d  meardiogénique, les investigations doivent comporter :

A ECG
A dosage du BNP
A échographie cardiaque

A un test thérapeutique aux diurétiques en cas de doute

So6i l est

r e fois B a@duseecardigque éliminée (patient stabilisé, bonne saturation,

parfois réalisé en Soins intensifs ou en Réanimation): lavage broncho-alvéolaire
A trés performant pour le diagnostic des infections et des hémorragies intra-alvéolaires
A permet une orientation diagnostique dans les autres cas

4 Anciennement dénommé cancer bronchiolo-alvéolaire

suscept i biméisamahtd,ent r a



La démarche diagnostique ne doit pas retarder la prise en charge thérapeutigue qui associe :

A
A

A

Transfert en réanimation si détresse respiratoire
Oxygénothérapie a haut débit ° assistance ventilatoire, non invasive voire invasive
En présence de fiévre, un traitement anti-infectieux probabiliste a large spectre,
secondairement adaptés en fonction de la documentation infectieuse et couvrant :
le pneumocoque et les germes intracellulaires (ex : une 3 lactamine et un macrolide)

P. jirovecii s i |l e contexte doéi mmunosupprcesssion et |
M. tuberculosis s i | 6i mageri e est comp aetsilalsévéritadue c un
tableau ne permet pas dbébattendre une preuve

Diurétiques si doute sur une insuffisance cardiaque

A Arrét immédiat de toute drogue potentiellement pneumotoxique (cf Pneumotox)
A Une corticothérapie systémique est discutée au cas par cas, en fonction des orientations
diagnostiques et des comorbidités.

Tableau 2 : Orientation diagnostique devant une pneumopathie interstitielle diffuse aigué

id me Pneumonies SDRA* Autres
pulmonaire infectieuses (acutisation des I_DID subaigués
hémodynamique et chroniques)
Fiévre NON Oul + +
Agent causal / IDM PAC (S. pneumoniae Agression | Les plus fréquents :
mécanisme legionelles, mycoplasme, | exogéne Acancer
Valvulopathie Sgr'iire”ﬁ’ed)'a' VIrus - grippe, Amédicaments
mitrale Agression | Aacutisation de FPI
Tuberculose endogene | APHS P S
Surcharge Apoumon éosinophile aigu
hémodynamique Pneumonies de Ahémorra}g.ie intra-alvéolaire
| i mmunod® Aconnectivite
(BK et PC)
Terrain/ HTA Contage cf PID subaigués et
anamnése/ Coronaropathie (tuberculose, virus) chroniques
clinique Valvulopathie ) _
Immunodépression
Expectoration (VIH, greffe, cancer)
mousseuse
Eléments du ECG HC GDS cf PID subaigués et
diagnostic BNP Antigénuries HC chroniques
ETT Ecouvillon naso- ECG
Test thérapeutique | pharyngé (grippe) BNP
aux diurétiques Expectoration (BK) ETT
LBA (si immunodéprimé)
Particularités Cardiomégalie Nodules, infiltrats, cf PID subaigués et
radiologiques Flou péri-hiliaire excavation (TPC) chroniques
Micronodules a
contours nets (MT)
Sup/moy/kystes (PC)

Légende : IDM = infarctus du myocarde; PAC = pneumonie aigue communautaire; SDRA =
Syndrome de détresse respiratoire aigué; HC = hémocultures; LBA = lavage broncho-

alvéolaire; BNP =
= tuberculose pulmonaire commune; MT =

TPC

brain

natr.i

ur et i

c

miliaire

pepti de; PHS
tuberculeuse; PC =

Pneumocystis jirovecii; ETT = échographie cardiaque trans-thoracique ; FPI = fibrose
pulmonaire idiopathique

(

&



* voi r en do®t ai l dans | 6item 355
V. DEMARCHE DIAGNOSTIQUE DEVANT UNE PID SUBAIGUE OU CHRONIQUE

V1. Interrogatoire (+++)

A Terran( ©ge, sexe, ethnie) consdssentisle un ® ®ment d
La sarcoidose débute vers 25-45 ans tandis que la FPI atteint les patients aprés 60
ans.

La sarcoidose concerne plus souvent des patients afro-caribéens
A Tabagisme
Un tabagisme important diminue fortement la probabilité de PHS ou de sarcoidose.

Léhistiocytose | aDiRygse& dbasnesri vvenmte perte slgaezlese x cl u
fumeurs.

A Toxicomanie
Quell e que soit |l a voie doéoadministration, | e
etc €) peuvent induire des PID aiguzxzs ou chr

1 granulomatoses chroniques (toxicomanies 1V)

1 bronchiolites (cannabis)

f pneumoconioses (cocaine)

1 hémorragies intra-alvéolaires (cannabis, cocaine poudre ou crack)

¢ 7Td me pul monaire | ®sionnel (h®r opune)

A Meédicaments( | 6 hi stoire d®taill ®e des prises m®di car
Le site internet Pneumotox (www.pneumotox.com) per met ddbacc®der en
informations régulierement actualisées.

Ne doivent pas étre négligés les médicaments :

1 dont la prise est ancienne ; certaines chimiothérapies peuvent induire des fibroses
pulmonaires plusieurs années aprés leur administration (ex. carmustine).

1 utilisés en auto-médication (huile de paraffine, par exemple)

utilisés en topique (collyres, pommades, gouttes nasales)

1 utilisés a visée esthétique (lotions capillaires, préparations magistrales pour lutter
contre | 6ob®sit ®, etcé)
71 les médecines traditionnelles ou suppléments diététiques
A ATCD de radiothérapie
A Expositions professionnelles et domestiques

=

La reconstitution compl t ecurrcdum llabons) dait &ier e pr
méticuleuse et prendre en compte des périodes méme bréves et anciennes

débexposition. Les p®riodes de | atence peuven
Léinterrogatoire recherche notamment | 6expos

1 aux principaux agents responsables de pneumoconioses: amiante, silice,

aluminium, métaux durs (cobalt)

au béryllium (responsable de granulomatoses pouvant simuler la sarcoidose)

1 ades antigénes®’or gani ques susceptibles dbédentra  ne
(®l eveurs dbéoi seaux par exempl e), bact ®r i e
le poumon de fermier par exemple, huiles de coupe contaminées) ou fungique
(Penicillium des fabricants de fromage ou de saucisson, Aspergillus des systémes

=

de climatisation, é)
5 . .- . L . .
La |liste des antig nes susceptibles déinduire une PHS pronfdessi onne
sites spécialisés est indispensable. Elle permettra d 6 or i ent er | 6i nterrogatoire et |l 6enqu°te sur

seule " m°me ddéaffirmer une exposition d®I ® re.


http://www.pneumotox.com/

4 ATCD familiaux de PID®

A Manifestations évocatrices de maladie systémique
arthralgies, myalgies
syndrome sec
Raynaud

V.2. Examen clinique

A LO®tat g®n®r al du patient
fievre, amaigrissement et asthénie
non spécifiques et observés dans de nombreuses PID.

A signes de connectivites
téguments (Iésions cutanées : érythéme, sclérose, nécrose)
ostéo-articulaires,
déficit musculaire ou encore des signes neurologiquesé (cf chapitre sur le poumon des
connectivites / vascularites).
certaines de ces atteintes sp®cifiogantargle peuve
diagnostic (Iésions cutanées, mugueuse nasale, adénopathies externes, biopsie
musculaire, et c é)

V.3. Imagerie thoracique
V.3.1. Radiographie thoracique (cf I1.3)

V.3.2 Le scanner thoracique= pi erre angul aire de | (@orrchapitnet at i o1
VI)
A son analyse nécessite une technique adaptée (coupes fines, en haute résolution) par un
radiologue expérimenté
caractérise :
les Iésions élémentaires
la Iésion prédominante
leur distribution (apicales/basales, centrales/périphériques, péribronchovasculaire)
évalue en partie la réversibilité des lésions’.
objectved 6 ®ventuel |l es ad®nopathies m®di astinal es ¢
met en évidence les Iésions radiologiques élémentaires (tableau 3)
directes (nodules / lignes et réticulations / hyperdensités / épaississement péri
bronchovasculaires / kystes)
indirectes (bronchectasies par traction®, déformations scissurales, perte de volume)

>

> >

>

6 il existe de rares cas de fibrose pulmonaire familiale associée ou non a des mutations génétiques identifiées
" Les opacités réticulées et le rayon de miel sont fortement associésau car act r e i rr ®ylesopaditdslerever dépalie f i br o
sont potentiellement réversibles.

11 ne soOagit pas de v®ritables bronchlees asomets @aymptaomatrioqués oatc hi
pas cliniquement comme les bronchectasies (i.e. suppuration). L6 augment ati on de <cal i bbsesvéed @ scamert ai nes

résulte de la traction exercée sur elles par un poumon fibreux. El1 | e s senb gag pua complications habituelles des vraies
bronchectasies (hémoptysie)



Tableau 3: les 5 Iésions radiologiques élémentaires en scanner thoracique

Lésion élémentaire

Description

Distribution

Nodules

(figures 7 a 10)

Micronodules (< 3 mm)
Nodules (37 30 mm)
Masse (> 3 cm)

A anarchique

A bronchiolaire

A centro-lobulaire
A lymphatique

Lignes et Réticulations
(figures 11 a 12)

Accentuation ou visualisation de structures
anatomiques normalement non visibles.

A'inter lobulaires (SIL)
Aintra-lobulaires

Epaississement péri-
bronchovasculaire et des
interfaces (scissure, plévre)

Régulier : non spécifique

Irrégulier (spiculé ou nodulaire)

Hyperdensités (HD)
Acondensations alvéolaires

Averre dépoli

(figures 13 a 15)

- HD effagant les contours des vaisseaux et
les parois bronchiques

-HDn b6 ef f a -lesnontoupsaes
vaisseaux et des parois bronchiques

- * bronchogramme aérique

Rayon de miel

(figures 17)

Espaces kystiques aériques limités par des
parois épaissies, jointifs, en couches
successives a disposition sous-pleurale

V.4 Biologie

V.4.1. La biologie sanguine, alar ec her che

vascularite).

débune

ma |

adie syst®mi qu ¢

Examens biologiques

Signes ou maladies recherchés

NFS, CRP

syndrome inflammatoire biologique

formule sanguine

hyperéosinophilie, lymphopénie

BNP

insuffisance cardiague

créatininémie

insuffisance rénale

dosage des précipitines sériques’

pneumopathies

déhyperse

ECA™ ' calcémie, calciurie sarcoidose
facteur rhumatoide, Ac anti-CCP, Ac anti- | connectivites
nucléaires, Ac anti-ADN, Ac anti-antigéne

soluble de noyau (notamment anti-SSA et

anti-SSB), Ac anti-synthétases

ANCA Vascularite

sérologie VIH pneumonie opportuniste

V.4.2 lavage broncho-alvéolaire (LBA) :

A R®al i s® au c ocopisbrodchiguee f i br os

anticorps de type 1 gG dirigdesPHEOd®f ecli ibamsi Jbokeseasponeabhmment de
foin). La recherche non orientée de précipitnesn 6 est pas justi fi ®e.

10Iﬁenzyme de conversi on &edand40% deg saaxdideseset pewt étre dlevéedanmabd éautres granul o
(b®rylliose, silicose, tubercul ose, hi st opl as moseseaytregsituationnclipicuéshi e d o6 h:
(diab " te, cirrhose h®pat $Sagecherchene fait doncipas pattie deSaitareshliagnastjques dans une

sarcopdose mais des ®| ®ments qui t®moignent de | 6®volutivit® de | a |
Hidsactivit®dae clohemrzymen de | dangiotensine est abai ss®e chez
conversion de | dangiotensine.



A Doit faire | 6obj et débanalyses cytologigues et
demande, de <colorations sp®ciales pour rechei
tumorales, de sidérophages, de substance extracellulaire anormal e, ou do®t
phénotypiques lymphocytaires.

A Fournit des éléments de certitude diagnostique devant la présence :

de cellules malignes
débagents infectieux pathog nes
de sidérophages (indice de Golde > 100 signant une hémorragie alvéolaire)

A Fournit des él ®me n brsentatlod étiologique (tableau 4) devant une alvéolite
(augmentation harmonieuse de Il a cellularit® t
nor mal ement pr ®sentes dans | 6al v®ol e (macr o
lymphocytes) ou l@pparition de cellules normalement absentes (éosinophiles, mastocytes).

Tableau4: ®| ®ments dobéorientation sur | e LBA
Situations Composition du LBA
LBA normal 80 a 90% de macrophages alvéolaires
< 15 a 20% de lymphocytes
< 5% de polynucléaires neutrophiles
< 2% de polynucléaires éosinophiles
Alvéolite hypercellularité totale >150.10°%L chez le non fumeur
> 250.10°/L chez le fumeur
Histiocytose langerhansienne formule macrophagique. Cellules CDla +
Sarcoidose formule lymphocytaire (CD4 + : sarcoidose)
Pneumopat hie doPrHS) ¢ formulelymphocytaire (CD8 +: PHS)
Pneumopathies & éosinophiles formule éosinophilique
POC formule panachée
Pneumopathie médicamenteuse formule trés variable
Hémorragie alvéolaire aspect roseé, sidérophages
Protéinose alvéolaire primitive aspect laiteux, matériel PAS positif

V.5 apportdel 6hi st ol ogi e
Bi opsi es dob ®p eshronthiqued n ethdoscop®)i 0 n
A Diagnostic des processus lymphophiles diffus atteignant la muqueuse bronchique
sarcoidose
lymphangite carcinomateuse

Figure 3:

Biopsies d’éperons (muqueuse bronchique)




Biopsies transbronchiques (BTB) (en endoscopie)
A Diagnostic de certitude de certains processus infiltrants diffus
sarcoidose (stades 2, 3 et 4)
lymphangite carcinomateuse et C. bronchiolo-alvéolaires
miliaire tuberculeuse
A permettent | 6® ude des bronchioles terminales
A non contributives et dangereuses dans les autres PID (risque accru de pneumothorax et
doh®moptysi e

Figure 4 : biopsies transbronchiques

Biopsies trans-bronchiques (parenchyme)

Ponction échoguidée par voie endoscopique des adénopathies médiastinales (en endoscopie)
sarcoidose
lymphangite carcinomateuse

Figure 5
Ponctions d’adénopathies médiastinales transmurales a
l'aiguille écho-guidée sous bronchoscopie

%ﬁ .
»

Bopsie débad®nopathies m®di astinales par m®diastin

ﬂ



A rendement proche de 100% au cours de la sarcoidose
A indiguée si les examens moins invasifs sont négatifs
Biopsies pulmonaires chirurgicales (par vidéothoracoscopie)
A prélevements portant si possible sur au-moins deux lobes différents
A guidés pour leur siege par le scanner thoracique.
A indications :
aprés discussion multidisciplinaire
pour la caractérisation des lésions histopathologiques au cours des PID idiopathiques

aspect TDM non typique dbébune fibrose pul monai
impact attendu sur | 6attitude th®rapeutique

VI.2. Prélevements histologiques extra-thoraciques

A Biopsies de lésionsextra-t hor aci ques en cas doéaffection

myopathies inflammatoires, vascularite).

A Biopsies de glandes salivaires accessoires : utiles au diagnostic de sarcoidose, de
syndrome de Gougerot-Sj °gren ou ddéamyl ose.

V.6. synthese diagnostique (fig 3 et tableau 5)

La démarche diagnostique doit étre méthodique et graduelle, en évoquant en premier lieu les PID

les plus fréquentes ou tout au moins celles qui nécessitent des mesures rapi d e s (7T d me

pulmonaire, infections, prolifération tumorale, poumon médicamenteux, sarcoidose).

La complexité du raisonnement face a une PID justifie que la trés grande majorité des cas fasse
| 6 ob | ediscussian mealtidisciplinaire.

Figure 3: schéma diagnostique des PID sub-aigués et chroniques

histoire clinique (expositions environnementales,
professionnelles et médicamenteuses)
examenclinique( si gnes de contmeT
scanner thoracique en haute résolution
biologie sanguine

I
pas de diagnostic

diagnostic

v

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

AN

en fonction du scanner et des hypothéses diagnostiques

pas de diagnostic \

biopsies trans-bronchiques — » diagnostic
bi opsies do&6ADP

diagnostic

v

biopsie pulmonaire di i
chirurgicale* » diagnostic

* si | 6on peut en attendre une cons®quence th®rapeutig

patient



Tableau 5: les PID subaigués et chroniques, démarche diagnostique en évoquant en 1% lieu les PID qui nécessitent des mesures rapides
i d.Pulm. Cancer Tuberculose| Médicaments PHS PC Sarcoidose FPI Connectivites| PINS
Agent causal{Surcharge hémo-|Métastases (LK) [BK Tout est possible [|Ag organiques [Particules Signes extra Non connu Dysimmunitaire [Non connu
Mécanisme [dynamique- Primitif A oiseaux minérales respiratoires
A ADL A bactéries  |A amiante
A LP A moisissures |A silice
Terrain HTA Cancer connu  [Contage Quelle que soit la [Exposition Curriculum Hippocratisme [Signes extra-
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VI.  IMAGERIE THORACIQUE DES PID

Figure : Miliaire tuberculeuse : micronodules (< 3 mm) a contours nets, de distribution diffuse dans
le parenchyme pulmonaire. De gauche a droite et de haut en bas : radiographie de
thorax, méme cliché, zoom sur le lobe inférieur droit, scanner thoracique, coupe en
fenétre parenchymateuse; compar ai son au m°me niveau de
nor mal avec | 6aspect de |l a miliaire de ce pa

normal milialre

Figure8: M®t ast ases pul monai r es: ndddlesna canturscnets (ort fotg r o p d i

aussi | 6existence dbébun ®panchement pleural d




Figure 9: A gauche, aspect normal. A droite, sarcoidose avec micronodules a distribution sous-
pleurale (plévre pariétale et le long des scissures) et péribronchovasculaire. Il résulte
de cette distribution une irrégularité et un épaississement des parois bronchiques. La
grande scissure est marquée par les fleches.

Figure 10: A gauche, aspect normal. A droite, pneumopathie dbédhyp

présence de nodules de faible densité a contours flous a distribution centro-lobulaire
bronchiolaire (droite).




Figure 11 :

Figure 12 :

Lymphangite carcinomateuse. Radiographie thoracique montrant un syndrome réticulo-

nodul air e. Scanner en haute r®solution (cou,
poumon gauche) montrant un épaississement des septa inter-lobulaires (SIL)

dessinant la périphérie des lobules pulmonaires (les fleches désignent des artéres
centro-lobulaires).

Réticulations intra-l obul ai r es dans | e cadr e débune pn
spécifique (PINS).




Figure 13 : Pneumonie organisée cryptogénique (POC) se traduisant par des condensations
bilatérales, de densité variable, a limites floues ou nettes, de localisation périphérique,
certaines contenant un bronchogramme aérique. Le caractére migratoire (avec
disparition de certaines lésions et apparition ddautres
diagnostic.

Figure 14 : hémorragie alvéolaire se traduisant par des plages de verre dépoli diffuses (ou
généralement centrales)

Figure 15: Plage de verre dépoli (adénocarcinome Iépidique)
avec rétraction scissurale vers la tumeur




Figure16: Hi sti ocyt ose |l angerhansienne se traduisant
pleins, de nodules « troués » et de lésions de destruction parenchymateuse de forme
aléatore®manant de | a confluence de kystes, ®par

Figure 17 : lesions microkystiques décrivant un aspect en «rayon de miele au cour s dao
fibrose pulmonaire idiopathique

fibrose pul mo



VII. FIBROSE PULMONAIRE IDIOPATHIQUE (FPI)
La FPI est la plus fréquente des PID de
cause inconnue apres la sarcoidose. Son
incidence est d 6 @ron 10 cas/100 000
habitants. Son pronostic global est tres
sombre avec une médiane de survie a 3 ans.
Parmi les éléments clinigues a impact
pronostique majeur: les exacerbations
aigués de la maladie et le développement
ddune hy patérielle pusnonaire.

L6©ge moyen de survend
avec une légere prédominance masculine.

Signes cliniques les plus fréquents : _
A dyspnée doef foddaggrav

progressive
A toux séche
A crépitants secs prédominant aux bases
A pas doat t elegpitatire erx t

dehors déun hippocrath
Radio de thorax :
A opacités réticulées
A prédominant aux bases et dans les
régions sous-pleurales (figure 19).

TDM thoracique (essentiel au diagnostic):
réticulations intra-lobulaires

images en « rayons de miel »
bronchectasies « de traction »
prédominant en sous pleural et aux
bases (figures 17 et 18)

> B D

EFR :

trouble ventilatoire restrictif

diminution de la DLCO

CVF et DLCO corrélés a la gravité de la
maladie.

L ypoxémie peut au début ne se
d®masquer qeulddésaluratierf f
lors du test de marche de 6 minutes.

I >

>

Biologie : normale

Bilan auto-immun négatif.

i _
Figure 19 : évolution de la radiographie de thorax au cours du temps, a intervalles de deux ans,
de haut en bas, dans une FPI (normal en haut, images réticulaires dans les bases et

diminution du volume pulmonaire qui apparaissent progressivement)



Le LBApeut permettre dé®carter un autre diagnosti c
d dément de diagnostic positif.

La biopsie pulmonaire chirurgicale d oi t faire | 6obj et d 6 maire di s
(pneumologues, radiologues et anatomopathologistes). Elle ne se concgoit que devant un tableau
scanographique atypiqgue et s ichdzanipatipnasarts comori@ditésp e ut i
séveres et sans retentissement fonctionnel important (risque notable de pneumothorax réfractaire

iatrogéne). Elle montre alors un aspect de pneumopathie interstitielle commune (PIC) (Usual

Interstitial Pneumonia en anglais). Le diagnostic de FPI est largement optimisé par la pratique de

réunions de concertation pluridisciplinaire

VIIl. PNEUMOPATHIE INTERSTITIELLE NON SPECIFIQUE (PINS)
Le terme de PINS désigne un aspect histopathologique, affirmé par biopsie pulmonaire,

caractérisé par des lésions de méme age et homogénesd ans | 6 mportact & des degrés
variables une inflammation lymphoplasmocytaire (PINS cellulaire) et une fibrose collagene (PINS
fibrosante, de pronostic plus sombre)s ans destruction de | 6architectu

de la PIC qui caractérise la FPI).

Le scanner thoracique est caractérisé par la présence de verre dépoli, de réticulations intra-
lobulaires a fines mailles et de bronchectasies par traction.

La PINS secondaire s6observe essentiell ement doattelle comgtitues des
| 6 a slp plus ffréquent des atteintes respiratoires. Elle peut aussi étre secondaire a la prise de
médicaments.

La PINS peut aussi, plus rarement, étre idiopathique. Elle survient alors a un age plus jeune (< 50

ans). Elle est le plus souvent sensible au traitement corticoide associ ® ou non
immunosuppresseurs. Son pronostic est meilleur que celuidelaFPI.L 6 ®v ol uti on vers |
respiratoire chronique est néanmoins possible, particulierement dans les PINS fibrosantes.

IX. PNEUMOCONIOSES
Fi broses pul monaires secondaimné&aes, élleslsé dévelogpénbeni on d
fonction de la taille des particules, de la charge particulaire inhalée ainsi que de la durée de

| 6exposiltli osdagi't |l a dpel umarlt adideus tpermopfsessi onnel |
reconnaissance par la Sécurité Sociale. L 6 ®t abl i ssement du curriculum
diagnostic.
Asbestose

La plus fréquente des pneumoconioses, elle désigne la fibrose pulmonaire secondaire a

| 6ianthiadn de f i b(cf emmpitrd Maadiesaprotessionnelles) et non pas les atteintes
pleurales qui peuvent en découler (pleurésies bénignes, épaississements pleuraux, plagues
calcifiées, mésothéliome). Sa présentation clinigue est aspécifique (dyspnée dbéevolreor t)
totalement silencieuse. Le diagnostic est alors évoqué devant une radiographie de thorax réalisée

pour une autre raison ou dans le cadre de la surveillance systématique d 6un suj et exp
| 6ami ant e.

Le scanner montre initialement en fenétre parenchymateuse des opacités linéaires non septales

des bases, paralléles ou perpendiculaires a la plévre (figure 20) avec apparition de réticulations et

de rayon de miel en tout point comparables a ceux de la FPI. En fenétre médiastinale, la détection
inconstante de plaques pleurales plus ou moins calcifiées (figure 20) est alors un élément
important du diagnostic.



Laprésencedeparti cul es dlé aBAiowlatisse puthemaise (biopsie), sous forme de

corps ferrugineux ou de corps asbestosiques, permet dbéaffirmer | 6exposi:t
Ce diagnostic repose sur un contexte clinique, scanographique, fonctionnel et environnemental

évocateur.

La fibrose tend - sbaggraver progressivement et
chronique.

Figure20: st ade pr ®coce doune probable asbestose <che
opacités linéaires non septales, aux bases, paralléles (haut, droite) ou
perpendiculaires (haut, gauche) a la plevre. Les anomalies pleurales associées :
épaississements pleuraux calcifiés (fleche) et non calcifiés (double fleche) ne font pas
partie de | 6asbestose °~ proprement parl er r
| 6ami ant e.

Silicose

La silicose est une pneumoc o rilicelbre cristalineolLegsajéts les | 6
plus expos®s sont | es mineurs de charbon, l es ta
décapage au jet de sable, les ouvriers des fonderies et du batiment. La silicose est devenue rare

en France avec la fermeture des mines mais reste fréquente dans les pays ou cette activité
demeure i mportante (Chine not amment) . Chez un i ndi v
silicose va d®pendre de | 6i mportance et de d4a dur

individuelle.

Encasdbexposi ti oume sifiamse saigué geut survenir, trés rapidement évolutive voire

mortelle. Ailleurs, la phase de latence peut étre trés longue, justifiant une surveillance
radiographique prolongée chez des patients ayant été ex pos ®s . Léexamenon cl i n!
spécifique. Les EFR peuvent étre normales ou montrer un trouble ventilatoire restrictif ou mixte.

L6i mager i e t h o dea opadiés enicronodnlairesediffuses prédominant dans les lobes
supérieurs, pouvant confluer j us qud” donner d e-simorales scaracteristipusse u d o



