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2 entrées 

Quelles connectivites? 

• Lupus 

• PR 

• Syndrome de GS 

• Myopathie idiopathique 

inflammatoire 

• Sclérodermie 

• Connectivite mixte 

Définition du poumon aigu? 

• Temps < 4 semaines 

• PID 

o DAD, PO, PINS/PO 

o HIA 

o EA de PID préexistante 

• EP 

• PNO/Pneumomédiastin 



Classification des PID aiguës 

• Dommage alvéolaire diffus (DAD) 

 

• Pneumopathie organisée (PO) 

 

• Pneumopathie interstitielle non spécifique(PINS) ou plus 

fréquemment PINS/PO 

 

• Hémorragie intra-alvéolaire (HIA) 

 

• EA de PID préexistante 

 

 



DAD: Histologie non spécifique 

• Lésions massives en 1 temps 

• Oedème interstitiel 

• Desquamation des pneumocytes de type 
II 

• Membranes hyalines dans les voies 
aériennes et parfois dans l’interstitium 

• Thrombi des petites artères 
pulmonaires. 

 Puis organisation 

• prolifération fibroblastique floride de 
l’interstitium et de l’espace alvéolaire 

• hyperplasie des pneumocytes de type II 

 



DAD: Clinique 

• Début aigu (1 à 3 semaines) 

• Dyspnée, toux sèche 

• Insuffisance respiratoire d’installation rapide 

• Syndrome pseudo-grippal 

• Fièvre dans 50 % des cas 

 

Vourlekis JS. Clin Chest Med 2004 



DAD: Imagerie 

• SDRA 

• Opacités diffuses en verre 

dépoli et/ou sous forme de 

condensation  

– Présence de bronchectasies 

par traction mais 

– Pas de distortion 

architecturale 

– Pas de lésion kystique 

•  Pleurésie rare 



DAD: Biologie 

• Sang 

– Syndrome inflammatoire avec 

hyperleucocytose à PN 

• LBA 

– Peu de données 

– Augmentation du taux de PN 

 



DAD: Diagnostic 

• Orientation 

– Clinique: SDRA idiopathique 

– LBA: élimine les Dg differentiels 
(infection…) 

• Confirmation 

– Histologique: biopsie pulmonaire chirurgicale 



DAD: Traitement et Pronostic 

• Traitement symptomatique: oxygène, 

ventilation mécanique 

• Antibiothérapie à large spectre  

• Données controversée sur la corticothérapie: 

– Indication, dose (bolus?), durée  

 

• Mortalité: 70%, le plus souvent précoce. 



DAD des connectivites 

• Surtout au cours des MII 

• 9 patients: 5 PR, 2 PM, 1 Sclérodermie, 1 

CTD mixte, 2 sans dg avant 

• 6 sur PID sous jacentes 

• Cortico +/- bolus (n=5), +/- CYC (n=5) 

 

• 4 survivants dont les 3 sans PID sous jacente. 

Parambil, Chest 2006 



Pneumopathie Organisée 

• Syndrome clinico-radiologique et lésion histologique 

caractéristique 

Cordier JF. Eur Respir J 2006 

• Tissu de granulation dans les 
espaces aériens distaux 

– Fibroblastes, myofibroblastes 

– Cellules inflammatoires 
mononuclées 

– Collagène 

• Distribution en plage 

• Respect de l’architecture 
pulmonaire 

• Homogénéité temporelle 

• Discrète inflammation 
interstitielle 

 



PO: Clinique 

• Le plus souvent subaiguë 

• Syndrome grippal, fièvre 

• Perte de poids 

• Toux sèche 

• Dyspnée 

• Crépitants à l’auscultation 

• Quelques formes sévères 

 



PO: Imagerie 

• Opacités alvéolaires 

multifocales 

migratrices 

 

• Formes rares: 

– Infiltrante diffuse  

– Nodulaire 

 

 



PO: Biologie 

• Sang: 

– Syndrome inflammatoire avec HLPN 

• LBA: 

– Alvéolite (augmentation de la cellularité) 

– Mixte: lymphocytes (20-40%, diminution du 

rapport CD4/CD8), PN (10%), PEo (5%) 

 



PO: Diagnostic 

• Orientation:  

– tableau radio-clinique classique +/- LBA compatible 

 

• Confirmation:  

– Histologie: biopsie transbronchique, biopsie pulmonaire 

chirurgicale 

– tableau radio-clinique classique + LBA compatible + 

corticosensibilité 

 



PO: Traitement et Pronostic 

• Corticothérapie 

• Bolus dans les formes sévères 

 

• Guérison sans séquelle 

• Rechutes fréquentes  



PO des connectivites vs POC 
• PR/MII/SGS 
• Vs POC 

– Prédominance féminine 
– Moins d’amélioration complète 
– Plus de rechutes 
– Plus de formes sévères? 

 

• PO au cours de PR connue: pas forcément 
cliniquement active mais activité biologique 

• En cas de dg de PO avant le dg de PR: un taux élevé 
d’antiCCP est prédictif du développement rapide 
d’une PR 

 

Okada, Modern Rheumatol 2016;  Fisher RespMed 2012; Yoo, Rheumatology  2011 

  



PINS/PO 

• Entité d’individualisation récente 

• Association de lésions PINS et de PO 

• Surtout retrouvé au cours des connectivites 

– MII 



PINS/PO: Imagerie 

Todd, Respir Med 2015 



Exacerbation de PID Chronique 

• Définition 
– PID chronique sous jacente 
– Aggravation de la dyspnée < 1 mois 
– Apparition de nouvelles opacités infiltrantes 
– Absence d’IVG, d’infection ou d’EP 

 

• Epidémiologie 
– FPI: 5 à 10%/ an 

– PID de connectivite: 1,2 à 3,3% par an 
• Surtout des PID de PR 

• Facteur de risque: âge, aspect de PIC radiologique, 
traitement par le méthotrexate 

 
 

Hozumi, BMJ Open 2013, Park Chest 2007, Suda Resp Med 2009 



Histologie 

• Lésions de PID (PINS/PIC) 

• Dommage alvéolaire diffus +/- pneumopathie organisée 



Imagerie 

• Lésions de PID fibrosante 

sous jacente 

– Réticulation et 

bronchectasies par traction 

– Rayon de miel 

• Verre dépoli ou 

condensations bilatérales 

superposé 



Biologie 

• Sang 

– Discret syndrome inflammatoire 

• LBA 

– Peu de données 

– Augmentation des PN ou alvéolite mixte à 

prédominance de PN 



Traitement et Pronostic 

• Corticothérapie: bolus et immunosuppresseur 

 

• Mortalité élevée: 64% dans les EA de PID de 

PR 

 

Ozumi, BMJ Open 2013 



HIA 

• Définition 

– Saignement dans l’espace alvéolaire provenant des 

capillaires pulmonaires, des artérioles précapillaires ou 

des veinules postcapillaires 

– Présence d’hématies dans les lumières alvéolaires 

associées ou non à des sidérophages (macrophages 

chargés de pigments fériques) associées ou non à une 

érythrophagocytose (phagocytose intramacrophagique 

des hématies) 

Picard, Rev Mal Respir 2006 



HIA: Clinique 

• Modalité d’apparition: brutale voire rapide (<7 
jours). 

• Fièvre 

• Toux, dyspnée 

• Hémoptysie dans 65% des cas 

• Crépitants 

 

• Symptômes et signes physiques en rapport avec 
l’étiologie de l’HIA (manifestations cutanées, 
articulaires, musculaires, sinusiennes, rénales) 



HIA: Biologie 

• Sang et urines 

– Syndrome inflammatoire 

– Anémie 

– Anomalies en rapport avec l’étiologie (rein) 

• LBA 

– Recueil d’un liquide rouge-rosé augmentant 
progressivement pendant l’examen 

– Hématies en grand nombre 

– > 20 à 30 % de sidérophages (>72heures) 

– Score de Gold > 100 

 

 

 



HIA: Imagerie 

• Radiographie: opacités 
alvéolaires diffuses 

• TDM:  
– Initialement :  

• VD prédominance centrale 
et basale 

• Atteinte lobulaire ou lobaire 

• Condensations 

– J2-J3 : 
• Aspect en mosaïque avec 

lignes septales traduisant la 
résorption lymphatique 

• +/- Adénopathies 

 



HIA immunes 

• Score ≥4 

Picard, respiration 2010 
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Traitement 

• Corticostéroïdes et immunosuppresseur, 

échanges plasmatiques 

 

• Lorsqu’il y a une atteinte rénale, le 

pronostic est rénal 



Particularités en fonction de la 

connectivite 



Particularités du Lupus 

• PID 

– Pneumopathie lupique aiguë (PO et DAD) 

– Première cause d’HIA (atteinte rénale fréquente, 
hypocomplémentémie, anti DNA +, 
antiphospholipide) 

 

• Shrinking lung 

• EP (lorsque qu’existe un syndrome des 
antiphospholipides, présent dans 30% des cas) 

 

 
Matthay, medicine 1975 



Shrinking lung ou poumon 

rétracté 

• Atteinte diaphragmatique inflammatoire, 

pas d’atteinte en dehors d’atélectasie 

passive 
• Aussi décrit dans le Sjogren, Sclérodermie, PR, 

Connectivite indifférencié 

– Dyspnée, orthopnée, douleur thoracique 

– Fièvre : 19% des cas 

 



Revue de la littérature, n=89 

• 1,1% 

• Associé dans 35% des cas à des anticorps antiSSA 

• Bilatérale dans 73% des cas 

• Evolution des symptômes (n=31): 11 mois +/- 20 

• Diagnostic: surélévation diaphragmatique  uni ou 
bilatérale, pas de PID en dehors d’atélectasie 
passive, lame d’épanchement pleural ou 
discretement épaissi. 

• Traitement Cs +/- IS (CYC, AZA, RTX)   

Borell, Medicine 2016 



Particularité de la PR: 

Pneumothorax 
• Nodule rhumatoïde qui s’ouvre dans le 

plèvre 

• SEF 

Wine, Clin Rheumatol 2007 



Particularité des MII 

• 1ère cause de PID aiguë 

 

• Pneumomédiastin 



PID aiguë et MII 

• PID aiguë vs PID progressive 

– Temps: 2 mois….3 mois 

– Se manifestant comme une PNP infectieuse 

• Tableaux associés à une PID aiguë 

– Cliniques: dermatomyosites, dermatomyosites 

amyopathiques 

– Biologie: anticorps anti-MDA5, PL7/PL12 vs 

JO1 

 
Tillie Leblond, thorax 2008, Marie, Zhang Plos ONE 2016,  Kameda, J Rheumatol 2005 



JO1 9,6% 

PL7 7,1% 

PL12 17,6% 

DMA 56,2% 

MDA5 87,5% 

PID aiguë et MII, épidémiologie 

Trallero-Araguas Semin Arthritis Rheum 2016, Marie, EurJIntMed 2013, Hervier Rheumatol 2010, Suda 

ERJ 2006, Moghadam-Kia, ArthritisCareRes 2015  



Anti MDA5 

• Décrit au Japon 

• DM amyopathique 

– Retrouvé aussi dans une cohorte espagnole et italienne 

– Pas au USA 

• PID aiguës sévères 

• Gravité associé au taux d’anticorps, à la ferritinémie  

• Diminution du taux d’anticorps avec le traitement. 

Gono, Rheumatology  2012; Sato Mod Rheumatol 2012; Sato, Arthritis&Rheumatism 2005; Satoh Clin 

ReviewAlImmunol, 2016; Marie Autoimmune review 2012  



Traitement des PID aiguës de MII 

• Corticothérapie à forte 

dose 

• « Toujours » des IS  

– CYC 

• Alternatives 

– IgIV 

– Tacrolimus 

– Rituximab 

– Hémoperfusion sur 

colonne de polymyxin 

B 

– Possibilité de 

transplantation 

Takay, IntMed 2015; Arboleda InterCardioVascularThoracicSurg 2015; Ge, ClinRheumatol 2015 



Pronostic 

• Mortalité de 50 à 75% 

• PID aiguë et DMA 

– HR de mortalité: 4 

 

• Survie à 3 ans  

– PID aigue (n=11) 

– PID chronique  (n=22) 

27,3%vs 78,8% 

 

   
Kameda,  JRheumatol, 2005; Won-Hue, Resp med 2007, Suda ERJ 2006, Resp Med 2007; 

Hallowell, Curr Opin Rheumatol 2014 



MII et pathologie pleurale 

• Pneumomédiastin et pneumothorax: 8,6% 
– Surtout dans les DM amyopathique 

– Aussi décrit dans les lupus sclerodermie PR 

• Volontiers après un effort (EFR, toux, une 
marche…) 
– Douleur thoracique rare (4/28) 

– Emphysème sous cutanée (12/28) 

– PNO associé: 6/28 

– Associé au décès dans les formes sévères (70%) 

 

 Zhan  Rheumatol Int 2014, LeGoff Arthitis &Rheum 2009, Ge, ClinRheumatol 2015; Le Goff, Arthritis&Rheum 2009 

  



Abord diagnostique du poumon 

aigu 

 
• Eliminer une cause 

extra parenchymateuse 

– EP 

– PNO 

– Pneumomédiatin 

• PID aiguë 

– Eliminer une étiologie 

non spécifique 

• OAP 

• Pneumopathie 

infectieuse 

• Pneumopathie 

médicamenteuse 



Pneumopathie infectieuse 

• Elimination difficile et risquée 

 

• Echec d’une antibiothérapie préalable  

• Immunodépression fréquente (PCP, tuberculose, …) 

 

 

• Clinique: expectorations purulentes, fièvre  

• Biologie: syndrome inflammatoire, hyperleucocytose à PN, CRP, 
procalcitonine, recherches infectieuses (hémocs, ag, ECBC, LBA) 

 

• Antibiothérapie probabiliste systématique devant toute PID aiguë 
hypoxémiante 

 

 



PID aiguë sans connectivite sou 

jacente connue 

•  PID de connectivite révélé par la PID dans 

25% des cas 

– IPAF, UCTD 

– CTD de développement secondaire 

Gutsche, CurrRespirCareMed 2013 



Arguments pour une connectivite 

sous jacente 
• ATCD:  

– Familiaux: connectivite 

• Clinique 

– Manifestations d’une connectivite: SF et signes d’examen 
physique (cutanées, muqueuses, neuro-musculaires, 
articulaires) 

• Biologie 

– Anomalie rénale, …, hépatique 

– CPK, Aldolases 

– Autoimmunité +++++, en urgence 

 

 


