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Lundberg et al. JIM 2016  

Anticorps des myosites  



Papules de Gottron 

 

 

Dermatomyosites  

Uzunhan et al. Med Intens Rea 2016 

Hyperkeratose fissuraire  

 

Signe de la Manucure 
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Incidence globale 

19.4/100 000/an  

 



Prévalence (/100000) 

Etude PID93 1 Littérature 2-6 

Prévalence globale 
   Ensemble des cas identifiés 

   Cas revus * 

 

97.9 

71.0 

 

67-81 

NA 

Sarcoïdose * 30.2 18.9-141.4 

FPI * 8.2 16-42.7 

CTDs/vascularites * 12.1 2.39 

Pneumoconioses * 3.5 NA 

PHS * 2.3 NA 

PID médicamenteuse * 2.6 NA 

* Cas prévalents revus en DMD 

Prévalence des principales PIDC  

2 Valeyre et al. ERS Monograph 2015  
3 Coultas et al. Am J Respir Crit Care Med 1994 

4 Baughman et al. Ann Am Thorac Soc 2016 
5  Nalysnyk et al. Eur Respir Rev 2012 
6 Karakatsani et al. Respir Med 2009 

1 Duchemann et al. Eur Respir J 2017 
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Prévalence selon l'âge et le 

sexe des principales PIDC 



Pronostic PIC-connectivites = PINS-connectivites  , sauf peut-être PR 

 Park JH et al. Am J Respir Crit Care Med 2007 

Pronostic des PID-connectivites vs PII 

http://ajrccm.atsjournals.org/content/vol175/issue7/images/large/705fig2.jpeg
http://ajrccm.atsjournals.org/content/vol175/issue7/images/large/705fig1.jpeg


Chan et al. BMC Pulm Med. 2019 



Chan et al. BMC Pulm Med. 2019 





Chartrand et al. Respir Med 2016 

Fischer et al. Eur Respir J. 2015 

IPAF   





Lundberg et al. Nat. Rev. Rhumatol. 2018 



Lundberg et al. Nat. Rev. Rhumatol. 2018 



Chartrand et al. Lung 2019  

  Facteurs prédictifs de mortalité en univarié : 
age (p  = 0.016),sexe M (p  = 0.015), FVC% (p  = 0.025), 

DLco% (p  = 0.02), pattern PIC (p  = 0.042) 
IPAF : meilleur pronostic (p  = 0.019).  
 

 Analyse multivariée : après ajustement au Dic, age, 
sexe, et FVC, les facteurs indipendants associés à la 
mortalité :  

age (p  = 0.003), sexe M (p  = 0.019), FVC (p  = < 0.001) 



Pourquoi explorer le poumon?  



Steen et al. Ann Rheum Dis 2007 

 DC attribués à la fibrose pulmonaire augmente de 6% en 

1972–1976 à 33% en 1997–2001  

 Groupe EUSTAR > 5000 pts ; Fibrose responsable de 35% 

des DC au cours de la ScS entre 2004 - 2008  

 Certificats de DC en France (2719 patient ScS 2000 -2011). 

La moitié des DC due à une cause Respiratoire  
 

Tyndall et al. Ann Rheum Dis 2010  

Elhai et al. Ann Rheum Dis 2017  



PID & Mortalité PR  

Hyldgaard et al. Ann Rheum Dis 2017 
  

 

- 2ème cause de 

mortalité au cours de 

la PR après les 

maladies CV  

- Augmentation de la 

mortalité liée aux PID 

de PR  

- Age, DLCO & PID 

progressives  

Young et al. Rheumatol 2007 
Olson et al. AJRCCM 2011 
Hyldgaard et al. Respiration 2019 

 



Prévalence de la PID au cours des MII 

 17 à 78 % des séries MII 

Variation selon  
 Les équipes   
 Les modalités du diagnostic (EFR, Imagerie, histologie)  
 Le caractère prospectif ou rétrospectif des études  

 
Series  Kang et al.  

2005 
N=72  

Marie  et al. 
2002  
N=156  

Fathi et al.  
2008 
N=23 

Chua et al.  
2013 
N=107 

Pays  Corée du Sud France  Suède Royaume Uni  

Répartition  PM DM ADM PM DM  PM DM PM DM  

PID  28% 23,1% 78% 37,4% 

Etude   Rétrospective 
monocentrique  

Rétrospective  
3 centres  

Prospective 
Monocentrique 

Rétrospective 
2 centres 

Période 1984-2003 1985-2001 1998-2002 1999-2009 

Service  Rhumatologie Médecine Interne Rhumatologie  
 

Pneumologie 



 

 

Manifestations 
Cliniques  

Tillie-Leblond  et al. 
2008  
N=32  
1994-2004  

Hervier  et al. 
2012  
N=160 
2008-2011 

Marie  et al. 
2013  
N=91  
1996-2010 

Aggarwal  et al. 
2014  
N=122 
1985-2009 

PID  100% 67% 72,5% 76% 

Raynaud 25% 43% 44% 39,5% 

Mains de Mecaniciens 28% 23% 36% 39% 

Arthralgies  43% 71% 63% 70,5% 

Oesophage ? ? 22% 20,5% 

Fièvre  43% 24% ? 2,5% 

Prévalence de la PID au cours des MII : 46%  

Prévalence de la PID au cours du SAS: 75-89% 

H
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Prévalence de la PID au cours des MII 



Lega et al.  Autoimmun Rev  2014 

ASS (n=1462) Jo1 (n=903) Non-Jo1 (n=559) 

PID  70 (67-73) 66 (62-70) 84 (79-88) 

Fièvre  43 (43-47) 27 (22-32) 29 (24-34) 

Arthralgies  62 (59-65) 56 (52-60) 44 (39-50) 

Raynaud  47 (43-51) 40 (35-45) 49 (39-58) 

Mains de 
Mécaniciens  

28 (24-33) 31 (27-36) 35 (29-42) 

Prévalence de la PID SAS Jo1 vs non-Jo1  



Prévalence des PID au cours des CTD  

Fischer et al. A&R 2019  



Comment explorer le poumon?  



TDM Thoracique  



Pneumopathie Interstitielle Diffuse 

Connectivite 
Pneumopathies 

Interstitielles 

idiopathiques  

Granulomatose: 

sarcoïdose 

Formes 

particulières : 

HPCL, LAM, 

protéinose 

alvéolaire, PCIE… 

Chroniques 

fibrosantes  
Aiguës, subaiguës 

- PINS  

- PINS PO 

- PIC 

- PO  

- PIA  

-   DIP 

- LIP  

- PPFE   

Œdème pulmonaire 
Infections (miliaire, pneumocystose…) 

Prolifération tumorale (lymphangite K,, lymphome) 



D’après Raghu G, et al. An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline. Am J Respir Crit Care Med 2018 

Pattern de PIC  
Pattern de PIC 

probable 
Indéterminé pour PIC 

 évoquant un 

diagnostic alternatif 

• Prédominance basale et 

sous pleurale 

 Souvent 

hétérogène,  

 Parfois diffuse 

  parfois asymétrique 

 

• Prédominance basale et 

sous-pleurale 

 Souvent hétérogène  

• Prédominan

ce basale 

et sous-

pleurale 

 

 

• Discrètes  

réticulations 
± verre 

dépoli 

et/ou 

distorsion 

(tableau 

de PIC 

débutante) 

 

 

 

• Signes de 

fibrose 

sans 

orientation 

particulière 

(tableau 

de fibrose 

inclassable

)  

• Prédominance 

supérieure/moyenne 

• Prédominance péri-

bronchovasculaire 

• Distribution 

périlymphatique 

• Rayon de miel • Réticulations  

• Bronchectasies ou 

bronchiolectasies de   

traction périphériques 

• Verre dépoli prédominant 

• Condensations  

• Mosaïque / trapping 

extensif 

• Nodules et micronodules 

centrolobulaires  

• Micronodules profus 

• Kystes diffus 

 

± Bronchectasies ou 

bronchiolectasies  

   de traction périphériques 

 Verre dépoli discret 

 Réticulations 

 Ossifications pulmonaires 

± Verre dépoli discret 

 



D’après Raghu G, et al. Diagnosis of Idiopathic Pulmonary Fibrosis. An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline. Am J Respir Crit Care Med 2018;198:e44-e68.  

Autres signes orientant vers une cause non idiopathique de fibrose 

• Plaques pleurales (évoquer une asbestose) 

• Dilatation de l’œsophage (évoquer une sclérodermie) 

• Erosions claviculaires distales (évoquer une polyarthrite rhumatoïde) 

• Adénomégalies médiastino-hilaires volumineuses et profuses (évoquer 

notamment une sarcoïdose) 

• Epanchement ou épaississement pleural (évoquer une collagénose ou une 

pneumopathie médicamenteuse) 



Patterns de PID au cours des CTD  

Mayo Clinic Proceedings 2018  

CTD UIP NSIP OP LIP DAD Hemorrhage Airway Nodules Serositis 

RA +++ ++ ++ + + —  +++ +++ +++ 

SSc + +++ + —  + —  —  —  —  

PM/DM + +++ +++ —  ++ —  —  —  —  

SjS + ++ —  ++ + —  + + —  

SLE + ++ + ++ ++ +++ —  —  +++ 

MCTD + ++ + —  —  —  —  —  + 

 

 



Particularités des PIC – CTD   
 

 3 signes TDM :  

 

 Prédominance partie antérieure des 

lobes supérieurs (signe du lobe antero-

supérieur) ; 

 proportion>70% des lésions en rayon 

de miel dans les zones de fibrose 

(signe du rayon de miel exubérant), 

 limite nette ente les zones de fibrose et 

le poumon sain (signe de la limite 

nette). 

 

  
Jonathan H. et al. AJR 2018; 210:1–7 



PIC de CTD en histologie  

 Etude comparative PIC de CTD vs PIC de FPI  
 

 3 signes histologiques:  

 

 

 Foyers fibrobastiques moins nombreux et plus petits 

 Infiltrats lymphoïdes  

 Présence de différents patterns associés PINS / PIC ou PO/PIC  

Cipriani et al. Arch Pathol Lab Med 2012 





HRCT outil pronostique au sein des MII?  

Tanizawa et al. Respir Med 2013 

anti-CADM-140 (n= 21) 

Ensemble des patients 

(n= 51) 

(p= 0.02) 



Pronostic PIC vs PINS / PR   

PINS  

PIC  

Zamora-Legoff et al. Rheumatol 2017 



Sambataro et al. Autoimm Rev 2019 

- 20% PID au cours du SS  
- Pas d’influence du pattern TDM  
- Ro52 /LDH  

- Biais / Evolution des Critères diagnostiques  
  

Pronostic PIC vs PINS / pSS 



Pattern PIC vs PINS au cours des CTD 

Chan et al. BMC Pulm Med. 2019 



 215 patients with SSc-ILD  

 2 radiologists, 2 

physicians with > 18 mo 

of experience in ILD and 

4 trainees (2 radiologists 

and 2 physicians, with 6 

mo experience in ILD).   

 Analysis required 1.49 ± 

0.93 minutes/scan. 

 Interobserver agreement  

 good for practitioners (k = 

0.64),     fair to moderate for 

trainees (k = 0.41).  

 

 

Algorithme pronostique 
 

Goh et al. Am J Respir Crit Care Med 2008 



http://ajrccm.atsjournals.org/content/vol177/issue11/images/large/1248fig4a.jpeg
http://ajrccm.atsjournals.org/content/vol177/issue11/images/large/1248fig4b.jpeg
http://ajrccm.atsjournals.org/content/vol177/issue11/images/large/1248fig4c.jpeg


Enomoto Y, et al Plos One 2017 

Bargagli et al. Medicine 2019 

  

PPFE  



Cottin et al. ERJ 2005 

Champtiaux et al. Semin Arthritis Rheum. 2018  HTP KT 16 (44%) vs 8 (11%)  

CPFE  



 Diamètre coronal de la lumière ≥ 9 mm 
sous-aortique 

 Niveau hydro-aérique 

Atteinte œsophagienne 

Pneumopathie d’inhalation 

Hypertension pulmonaire 
Diamètre AP principale:  
 Intérêt discuté 

Condliffe et al. Rheumatology 2011 

Rajaram et al. J Rheumatol 2012 

 

 Seuil 30.8 mm: Se= 81.3% et Sp= 87.5% 
McCall et al. J Comput Assist Tomogr 2014 

Néoplasie  

 RR = 4,35  (IC95 % : 2,08–9,09) 

 Risque augmenté en présence d’une PID 

 Adénocarcinome 
Bouros et al. Chest 2002 

Katzen et al. PLOSone 2015 

Iguza et al. Ann Rheum Dis. 2018  

 



Autres Approches d’Imagerie    



Pronostic des PID de PR  

Jacob et al. Eur Respir J 2019 

5 groupes selon classification Fleischner modifiée   
Goh et al. Am J Respir Crit Care Med 2008 

Evaluation automatisée CALIPER   
Jacob et al. Eur Respir J 2017 

Lynch et al. Lancet Respir Med 2017 



Pronostic des PID de PR  

Jacob et al. Eur Respir J 2019 

- 157 PID PR  

- 23% de Fibrose Progressive 

- Survie médiane 4 ans  

- Comparable FPI  

 



Pronostic des PID de PR  

Jacob et al. Eur Respir J 2019 

vessel-related structures VRS  



 170 consecutive patients with SSc. 

 Whole-chest HRCT (reference), and 

reduced HRCT with nine slices (1 

apical, 1 at carina and 6 at the basal 

level) 

 Two readers 

 ILD: 77/170 (45%) 

 Sensitivity: 88.3%; diagnostic 

confidence (98.8%, reader 1; 95.3%, 

reader 2) 

 Minimal ILD was correctly quantified in 

73.1% (reader 1)/71.2% (reader 2) 

 



 58 patients consécutifs avec SSc ayant eu une TDM 

 PID: 88% 

 Nb total lignes B > 5: Se= 100%; 
Sp=59% 

 Nb total lignes B > 20: Se= 83%; 
Sp=96% 



EFR  



EFR et scores pronostiques PID  

Ryerson et al. Chest 2014 



Progression EFR M12 corrélée à la mortalité 

Goh et al. Arthr. Rheum. 2017  

Toute la population  

Atteinte pulmonaire extensive  

Atteinte pulmonaire limitée 

- Déclin relatif de CVF 10% à 1 an ++ 

- Déclin marginal CVF + DLCO 15%   

 



Score pronostique – PID Sclerodermie  

Morisset et al. Chest 2017  



Place du LBA  



 Résultats variables en fonction du territoire lavé. 

 Données du LBA non corrélées au pattern histologique de la PID. 

 Résultats corrélés à la sévérité de la PID, mais impact pronostique propre 

controversé. 

 Pas de valeur prédictive d’une progression de la maladie ou d’une 

réponse au traitement. 

 

 Place importante dans les formes progressives  

 Infections opportunistes Pneumocystis jirovecii, Mycobactéries atypiques, Nocardia, CMV, infections 

fongiques  

 Carcinomes pulmonaires  

 

LBA  

Fujisawa et al. Plos One 2014 

Goh  et al. Arthritis Rheum 2007 
Strange et al. Am J Respir Crit Care Med 2008 

Kowal-Bielecka et al. Semin Arthritis Rheum 2010 



Quand explorer le poumon?  



Quand explorer le poumon?  

 Au diagnostic de la CTD  

 En présence de signes fonctionnels ou physiques respiratoires  

 DE  

 Crépitants  

 Désaturation TM6  

 Avant instauration d’un traitement / Pneumotoxique  

 En cas de PID connue  

 En cas de progression clinique respiratoire  

 Rythme de suivi régulier  : 

 Progression dans les 3 premières années  

 Evolution insidueuse 

 

 



Roubille &Haraoui Semin Arthr Rheum 2014 

Perez-Alvarez et al. Semin Arthr Rheum 2011 

Méthotrexate 
Age > 60 ans  

Poumon Rhumatoïde  

Diabète  

Hypoalbuminémie 

Insuffisance rénale  

Prise antérieure de DMARDS 

 

Mortalité 13%   

Léflunomide 
Tabac 

PID préexistante   

Prise antérieure de MTX 

Petit Poids 

Asiatique  

Hypoalbuminémie 

  

Mortalité 18%   

anti-TNF-alpha 
Femme 60 ans  

Tabac  

PID préexistante  

Poumon rhumatoïde 

Prise antérieure de MTX 

 

  

Mortalité 35,5%   

0,5-1% des Patients PR – 20 premières semaines  

Avant les Médicaments pneumotoxiques  



Denton & Khanna 

 Lancet 2017  



 Pas de recommandations claires 

 Avis d’experts: 

 Patients à risque: EFR avec DLCO + TDM thoracique / 6 mois, 

pendant les 3 premières années du diagnostic et jusqu’à stabilisation 

des résultats. 

 Autres patients: EFR avec DLCO + TDM thoracique à la présentation 

puis / 1-3 ans. 
Steen VD. Arthritis Rheum 2000  

 Savoir rechercher des crépitants à l’auscultation. 

 Mais DLCO non discriminant entre PID et HTAP. 

 Savoir interpréter les anomalies TDM minimes infra-cliniques 

 Intérêt d’un TDM incrémental pour limiter l’irradiation  
Winklehner et al. Ann Rheum Dis 2012 

Frauenfelder et al. Ann Rheum Dis 2014 

 

 

 

Dépistage de la PID au cours d’une ScS 

 



Disparition des  

réticulations 

Persistance des  

réticulations 

? 

? 

TDM Thoracique PID débutante: coupes en procubitus 



PID HTAP 

Forme cutanée diffuse * Forme cutanée limitée (?) 

Présence d’un Ac anti-topoisomérase 1  

Présence d’un Ac anti-Ro52/TRIM21 ¶ 

Présence d’un Ac anticentromère et d’Ac anti-

nucléolaires 

Absence d’Ac anti-centromère Absence d’Ac anti-topoisomérase 1 

Afro-américains 

Exposition à la silice/solvants ? §  

Début tardif de la ScS (âge>60 ans) et statut post-
ménopausique 

Évolution de la ScS < 3 ans Évolution de la ScS >10 ans  

Raynaud tardif ? Sévérité et durée du phénomène de Raynaud 

Présence et sévérité du trouble moteur 
oesophagien 

VITmax >3m/s à l’ETT 

DLCO<55-60% et CVF/DLCO>1.8  * 34.7% lcSSc versus 53.4% dcSSc 
20.8% lcSSc versus 56.1% dcSSc versus 59.1% Scl sine Scl 
25.4% lcSSc versus 40.3% dcSSc versus 25.4% Scl sine Scl 
 

¶ Hudson et al. Arthritis Res Ther 2012 
§ Marie et al. J Am Acad Dermatol 2015 

 
 

 

   

Walker UA et al. Ann Rheum Dis 2007 

Hunzelmann et al. Rheumatology 2008 

Diab et al. J Rheumatol 2014   

 

Facteurs de risque de PID au cours de la ScS 

 



FDR de PID au cours des MII   

 Ethnie  

 Terrain génétique (HLA classe II) 

      HLA-DRB1*07-DQA1*02-DQB1*02 ; HLA DRB1*03 

 Exposition  

 

 Phénotype clinique  
 ADM vs DM / PM 

 

 Le type d’anticorps   

 

Chua et al. Rheumatol 2012 

Selva O’Callaghan et al. Arthritis Rheum 2006 

Marie et al. Arthritis Care and Res. 2013 

Lega et al.  Autoimmun Rev  2014 

Labirua-Iturburu et al. Clin Rheumatol  2014  

Tillie-Leblond  et al. Thorax  2008 



Man et al. Rheumatol. 2015   

       Aggravation maximale dans les 3 premières années 

N= 254  

Suivi 12 ans  

7 phénotypes évolutifs  

 
Histoire naturelle de la PID de sclérodermie 

 



Evolution des PID de Sclérodermie  

N= 171 patients 

PID atteinte modérée au Dic 

Médiane de survie : 11.2 ans  

  

Guler et al. AnnalsATS 2018 

Progression de la CVF (%Th)  

dans la cohorte complète  

et selon les groupes pronostiques 



Déterminants d’une PID progressive à la baseline?  

 Cohorte prospective Suisse et internationale  

 25% de progresseurs  

 facteurs associés à la progression :  

 SpO2 TM6 nadir <94%  

 Arthrite  

Wu et al. ARD 2018  

Score SPAR  



Chronologie d’installation de la PID  

 Mode d’installation de la PID:  

 - aiguë /subaiguë   20%         PO  

 - progressive          51%   

 - asymptomatique  29%  

 

 Chronologie de l’atteinte pulmonaire:  

 - PID première                                        20-42%    (3 – 6 mois) 

 - PID et DM/PM concomitante           38-60%  

 - DM/PM première                                29-50%  (18 mois-4 ans) 

 

 

 

 

 

 

 

Friedman et al. Semin Arthritis Rheum 1996 
Yoshifugi et al. Autoimm 2006 

Stanciu et al. J Rheumatol 2012 
Chua et al. Rheumatol 2012 

Marie et al. Arthritis  Care and Res 2013 



Conclusion  
 Devant une PID penser à détecter les stigmates biologiques et cliniques d’Aité  

 Collaboration avec Immunologistes pour détecter Ac selon tableau clinique  

 Collaboration avec Internistes/Rhumatologues  

 Devant une CTD, explorer le poumon+++  

 Pourquoi ?  

 L’atteinte pulmonaire est :  

 Fréquente  

 Facteur de morbi-mortalité  

 Guide le traitement  

 Comment ? Imagerie / EFR / TM6 / ETT  

 Quand ?  

 Au diagnostic / dans le suivi en cas de progression +++  



Merci 


