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Les PID des connectivites 
Généralités 

 Causes fréquentes de PID 

 PIA 

 PID subaigües ou chroniques 

 

 La connectivite est connue: 

 Éliminer: infections, médicaments, cœur… 

 Atteinte spécifique 

 

 La PID est le mode de découverte de la connectivite 

 Importance de sa reconnaissance  
 Pronostic 

 Prise en charge spécifique 

 

 Situation particulière 

 PID « pauci-immune/connectivite indifférenciée »= IPAF 



Park et al. AJRCCM 2007 



Atteintes pulmonaires des connectivites 

Fischer and du Bois Lancet 2012 



Castelino and Varga 

Fréquence des PID au cours des connectivites 
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 PI commune (UIP)            Fibrose pulmonaire idiopathique 

 PI non spécifique   PI non spécifique 

 P organisée    PI organisée cryptogénique 

 Dommage alvéolaire diffus  PI aiguë 
 Bronchiolite respiratoire  Bronchiolite respiratoire avec PI 

 PI desquamative   PI desquamative 

 PI lymphocytaire   PI lymphocytaire 

ATS/ERS 2002/2013 

Aspect histologique Entité clinique 

Classification des PID idiopathiques 



PIC/UIP 



PINS/NSIP 



PO/OP 



PO/PINS 



PIL/LIP 



PID et connectivites 
Entités nosologiques  

Castelino and Varga 



PIA et connectivites 

 Connectivites 

 LEAD 

 Myosites inflammatoires 

 Connectivites mixtes 

 

 Complication spécifique 

 Différents aspects nosologiques: DAD, HIA, Pneumonie organisée 
aigue, Exacerbation de PID… 

 

 Rechercher de principe 

 Infection opportuniste ++ 

 Atteinte cardiaque ++ 

 Toxicité médicamenteuse 

 

 

 

Feuillet et Tazi Rev Mal Respir 2011 



Recherche d’une connectivite  
devant une PID subaigüe/chronique 

 Démographie 

 Femme < 50 ans  
 (PR, homme) 

 Ethnie? 
 

 Clinique +++ 
 

 Imagerie 
 

 Biologie usuelle 
 

 LBA 
 

 Immunologie  
 

 Histopathologie pulmonaire 

 

 



Cottin ERR 2013 

Symptômes et signes d’examen 
extra respiratoires en faveur d’une connectivite  

devant une PID 







Signe du châle 

Signe du V 





Recherche d’une connectivite  
devant une PID subaigüe/chronique 

 Démographie 

 Femme < 50 ans  
 (PR, homme) 

 Ethnie? 
 

 Clinique +++ 
 

 Imagerie 
 

 Biologie usuelle 
 

 LBA 
 

 Immunologie  
 

 Histopathologie pulmonaire 

 

 



PO/OP 











Sjogren + LIP kystique pure 

Sjogren + LIP + amylose + prolifération lymphoïde 







Recherche d’une connectivite  
devant une PID subaigüe/chronique 

 Démographie 

 Femme < 50 ans  
 (PR, homme) 

 Ethnie? 
 

 Clinique +++ 
 

 Imagerie 
 

 Biologie usuelle 
 

 LBA 
 

 Immunologie  
 

 Histopathologie pulmonaire 

 

 



Biologie usuelle 

 

 Cytopénies (lymphocytes) 

 Hyperγglobulinémie 

 Cholestase/cytolyse hépatique 

 CPK (aldolase), (CRP) 

Fonction rénale, sédiment urinaire 

 

LBA 

 

 Peu d’éléments d’orientation 

 Lymphocytose alvéolaire 

 Eliminer infections+++ 

 

 



Recherche d’une connectivite  
devant une PID subaigüe/chronique 

 Démographie 

 Femme < 50 ans  
 (PR, homme) 

 Ethnie? 
 

 Clinique +++ 
 

 Imagerie 
 

 Biologie usuelle 
 

 LBA 
 

 Immunologie : auto-immunité 
 

 Histopathologie pulmonaire 

 

 



Fischer and Richeldi 
Sem.Resp.Crit.Care Med. 2014 

Harlow et al. Arthritis & Rheumatism 2012 



Hallowell et al. Sem.Resp.Crit.Care Med. 2014 



Un homme de 40 ans est adressé pour une PID d’installation 
progressive associée à un amaigrissement de 6 kg en 9 mois 



 Patient sénégalais en France depuis 1988 (dernier séjour au Sénégal 2008) 

 Sevrage tabagique depuis 14 ans 

 Responsable administratif RATP (exposition amiante minime avant) 

 Pas d’animal, ne prend pas de médicament 

 Pas de PID familiale  

 

 Janvier 2009: 

 Toux sèche et dyspnée d’effort progressive 

 Amaigrissement de 6 kg en 9 mois 

 

 Octobre 2009: 

 Toux sèche, DE 2-3 étages 

 Syndrome sec buccal depuis 3 mois 

 Hippocratisme digital ancien 

 Petites tâches purpuriques de la pulpe des doigts 

 Alopécie en plaques 

 Crépitants discrets des bases pulmonaires 

 Discret syndrome inflammatoire, éosinophiles 600/mm3 

 





Hypothèse 

PINS avec probable syndrome de Sjögren 

Possible vascularite cutanée associée 



 EFR 

 CPT 4210 ml (56%) 

 CV 2770 ml (51%)  

 VR 1440 ml (70%) 

 VEMS/CVF 88%  

 DLCO  (27%) 

 

 LBA 

 686 000 cell/ml 

 MA 65%, LY 13%, PNN  12%, PNE 10% 

 Pas de germe 

 

 BGSA stade IV de Chisholm 

 Biopsie du scalp: alopécie cicatricielle incomplète non spécifique 

 

 Immunologie 

 FAN 1/1600 de type anti-synthétases 

 SSA (52 kD) positifs, SSB positifs 

 Anti-PL-12 positifs 

 

 



Recherche d’une connectivite  
devant une PID subaigüe/chronique 

 Démographie 

 Femme < 50 ans  
 (PR, homme) 

 Ethnie? 
 

 Clinique +++ 
 

 Imagerie 
 

 Biologie usuelle 
 

 LBA 
 

 Immunologie  
 

 Histopathologie pulmonaire 

 

 



Romagnoli et al. ERJ 2011 



Particularités histo-pathologiques 

 Nodules lymphoïdes avec centres germinatifs 

 

 Atteinte pleurale (étendue) 

 

 Infiltration plasmocytaire importante 

 

 Dépôts collagènes denses péri-vasculaires 



Pronostic des PID des connectivites 



Fischer and du Bois Lancet 2012 

Pronostic PID de la sclérodermie 



Park et al. AJRCCM 2007 



Strand et al. Chest 2014 



Strand et al. Chest 2014 



Pattern PIC 

 

Pattern PINS 

 

Pattern 
indéterminé 

 

Kim et al. ERJ 2010 

PR-Non PIC 

FPI PR-PIC 

Polyarthrite rhumatoïde 



Cottin et al. 

Tabagisme 



PID « pauci-immune » 
« connectivite indifférenciée » 

IPAF 



Fischer et al. Chest 2010 



Lee et al. Respir Med 2013 



Assayag et al. Res Med 2015 



Assayag et al. Res Med 2015 



Fischer et al. Eur Respir J 2015 







Une PID fibrosante chez un homme de 78 ans 

 Mars 2015, en Algérie, dyspnée rapidement progressive, asthénie, 
PaO2 53 mmHg 

 Traitement empirique Médrol 30 mg/j amélioration 

 Déc 2015: Médrol 4 mg/j 

 CPT 57%, CV 61%, DLCO 30% 

 PaO2 80 mmHg PaCO2 39 mmHg, T6mn 582 m (115%);  SpO2 

99% à 86% 

 Oct 2016: dyspnée 2 étages, pas de signe extrathoracique 

 CPT 57% CV 55%, DLCO 27%  

 PaO2 75 mmHg, T6mn 503 m (99%) SPO2 98% à 85% 

 Echo cœur: FEVG 66%; PAPs 48 mmHg 

 

 

 



Décembre 2015 Octobre 2016 



 Biologie usuelle normale y compris EPP et CPK 

 

 FAN 1/1600 d’aspect « anti-synthétases » 

 

 Anti-JO1 négatifs 

 

 Anti-PL-12 positifs 

 



Bahmer et al. Res. Med 2016 



Conclusion 

 Diversité des présentations  

 des PID 

 des différentes connectivites 

 

 Démarche rigoureuse, préciser au mieux le type de connectivite 

 Approche multidisciplinaire++ 

 Diagnostics différentiels: infections, cœur, médicaments 

 

 Impact pronostique et thérapeutique 

 

 IPAF 

 Définition consensuelle 

 Evaluation impact pronostiquez 

 


