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¸Pneumopathie interstitielle ou infiltrante diffuse

¸Définition histopathologiqueou radiologique

¸ Infiltration diffuse de l interstitium pulmonaire (tissu conjonctif de 
soutien du poumon), mais aussi des espaces aériens distaux (alvéoles et 
bronchioles) et des petits vaisseaux par des lésions :

Â Cellulaires: inflammatoires ou tumorales

Â Non cellulaires: fibreuses, oedémateusesou substance anormale

¸ Infiltration radiologique diffuse

¸Syndrome fonctionnel:

Â Trouble de la diffusion

Â Trouble ventilatoirerestrictif

Définition (1)
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¸Groupe hétérogène > 200 affections, de cause connue ou non

¸Mode de présentation variable:

Â Installation aiguë/subaiguë ou chronique όǎȅƳǇǘƾƳŜǎ җ 2 mois ou latence 
clinique)

Â Atteinte pulmonaire isolée ou systémique

Â Évolution ҕfibrosante

¸Approche diagnostique très différente selon le caractère aigu/subaigu 
ou chronique: urgences versusconsultation

¸Sévérité très variable

Définition (2)



PII Sarcoïdose
PID particulières: LAM, 

HLP, LPA, PCIEΧ

PID de cause connue: 
médicament, exposition, 
connectivite/vascularite

FPI Autres PII

Pneumopathies Interstitielles Diffuses
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Prévalence et incidence globales des PIDC

Prévalence globale

97.9/100,000 

Incidence globale

19.4/100,000/an 

1170 cas prévalents

232 cas incidents
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Prévalence/incidence des principales PIDC

Duchemann et al. EurRespirJ 2017

Prévalence 
(/100000)

Incidence
(/100000/an)

Prévalenceglobale
Ensemble des cas identifiés
Cas revus *

97.9

71.0

19.4

18.3

Sarcoïdose * 30.2 4.9

CTDs/vascularites * 12.1 3.3

FPI * 8.2 2.8

Pneumoconioses * 3.5 0.8

PHS * 2.3 0.9

PIDmédicamenteuse * 2.6 1.2

* Cas revus en DMD
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Principales PID chroniques* Sarcoïdose* FPI* CTDs/vascularit
es*

Age,ans
Médiane (min-max)
Moyenne ± DS

43.7 (15-89)
44.6 ± 0.7

70.3 (35.7-92.7)
69.3 ± 1.1

59.4 (6.6-89.8)
59.4 ± 1.2

F/H, % 54.9/45.1 22.1/78.1 71/29

Tabagisme, %
Ex-fumeurs
Fumeurs
Non-fumeurs

17.9
10.0
72.1

51.7
7.7
40.7

20.5
4.9
74.6

Originegéographique, %
Européens
Nord-Africains
Afro-Caribéens
Autres

30.3

27.7

33.8

8.3

57.5

40.4

4.3

1.1

35.1

26.7

28.2

9.9
* Cas prévalentsrevus

Duchemann et al. EurRespirJ 2017

Caractéristiques démographiques des principales PIDC
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Européens * Afro-Caribéens Nord-Africains Autres

Sarcoïdose
OR 
(95% CI)
p-value

1

NA

2.972
(1.615-5.468)

< 0.001

1.822 (1.118-
2.970)
0.016

1.727 
(0.792-3.769)

0.170

FPI
OR 
(95% CI)
p-value

1

NA

0.604 
(0.163-2.241)

0.451

1.418 
(0.824-2.440)

0.208

0.288 
(0.036-2.303)

0.240

CTDs/vascularite
s
OR 
(95% CI)
p-value

1

NA

4.383 
(2.210-8.693)

< 0.001

1.767 
(1.032-3.027)

0.038

2.191 (0.931-
5.157)
0.073

Duchemann et al. EurRespirJ 2017

LƳǇŀŎǘ ŘŜ ƭΩƻǊƛƎƛƴŜ ƎŞƻƎǊŀǇƘƛǉǳŜ ǎǳǊ ƭŜǎ ǇǊƛƴŎƛǇŀƭŜǎ tL5/

* Population Européenne prise comme référence
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Principaux résultats

¸/ƘƛŦŦǊŜǎ Ŝƴ {{5 Ғ ƭŜǎ Ǉƭǳǎ ŞƭŜǾŞǎ ŘŜ ƭŀ ƭƛǘǘŞǊŀǘǳǊŜ

ÂPrévalence globale de 97.9/ 105 (vs67-81/105)
Coultaset al. Am J RespirCritCare Med 1994

ÂIncidence globale de 19.4/105/an (vs25.8/105/an)  
Musellimet al. ClinRespirJ 2013

¸Diagnostics les plus fréquents : 

ÂSarcoïdose, PID-CTD et FPI

ÂRépartition très variable dans la littérature
Coultaset al. Am J RespirCritCare Med 1994

Demedtset al. EurRespirJ 2001
Thomeeret al. EurRespirJ 2001

Karakatsaniet al. RespirMed 2009
Musellimet al. ClinRespirJ 2013

Raghu et al. Am J RespirCritCare Med 2017

Seseet al. Presse Med 2020



Kaul et al. Front Med 2021
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File active

90 patients

Nouveaux cas

18 patients/an

13 pneumologues libéraux en SSD

Ғ срслл ǇŀǘƛŜƴǘǎҒ 13000nouveaux cas/an

En France
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Principaux résultats

¸Bien que la plus fréquente des PIDC, la sarcoïdose est une 
maladie rare:
Â Prévalence surestimée du fait de la structure démographique de la SSD 
όŦƻǊǘŜ ǇǊƻǇƻǊǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǇƻǇǳƭŀǘƛƻƴ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ŞǘǊŀƴƎŝǊŜ)

Seseet al. Presse Med 2020

Duchemann et al. EurRespirJ 2017
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Principaux résultats

¸Bien que la plus fréquente des PIDC, la sarcoïdose est une 
maladie rare:
Â Prévalence surestimée du fait de la structure démographique de la SSD 
όŦƻǊǘŜ ǇǊƻǇƻǊǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǇƻǇǳƭŀǘƛƻƴ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ŞǘǊŀƴƎŝǊŜ)

¸Fréquence particulièrement élevée des PID de cause connue, 
notamment des PID-CTD:
Â Participation des internistes, et rhumatologues

ÂMeilleur « dépistage» des PID au cours des CTD

Â Attention particulière des cliniciens avec reclassification de PII en PID-CTD

Seseet al. Presse Med 2020
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Principaux résultats

¸Bien que la plus fréquente des PIDC, la sarcoïdose est une 
maladie rare:
Â Prévalence surestimée du fait de la structure démographique de la SSD 
όŦƻǊǘŜ ǇǊƻǇƻǊǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǇƻǇǳƭŀǘƛƻƴ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ŞǘǊŀƴƎŝǊŜ)

¸Fréquence particulièrement élevée des PID de cause connue, 
notamment des PID-CTD:
Â Participation des internistes, et rhumatologues

ÂMeilleur « dépistage» des PID au cours des CTD

Â Attention particulière des cliniciens avec reclassification de PII en PID-CTD

¸Fréquence relativement faible de la FPI :
Â Critères stricts ATS/ERS/JRS/ALAT 2011 vs code ICDs J84.1

Â Reclassification de PII en PID-CTD ou pneumoconiose

Â Structure démographique de la SSD (population jeune)
Seseet al. Presse Med 2020
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Evolution incidence sarcoïdose

Arkemaet al. EurRespirJ 2016
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Evolution incidence FPI

Fernandez-Perez et al. Chest 2010

Projected number of individuals with IPF in the US 
between 2005 and 2050, assuming no further 
increase in age-adjusted IPF incidence rate, as evident 
in 2003 to 2005

¸La majorité des études:
Â Incidence en augmentation ou 

stable
üMeilleure connaissance de la 

maladie/diagnostic précoce
ü Vieillissement de la population
üRôle de la pollution ?

Â Et prévalence en augmentation
üAmélioration de la survie ?

Hopkins et al. EurRespirJ 2016
Harariet al. PLOSone2016

Raghuet al. Lancet RespirMed 2014
Raghuet al. EurRespirJ 2016

Strongmanet al. AdvTher2018
Ferrara et al. PulmTher2019

Harari et al. InternEmergMed 2020
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FPI et âge >65 ans

Raghuet al. Lancet RespirMed 2014
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Vieillissement de la ǇƻǇǳƭŀǘƛƻƴ Řŀƴǎ ƭΩŀǾŜƴƛǊ

https://www.insee.fr/

20.4% 25.8%

https://www.insee.fr/
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¸ Augmentation de 86% ŘΩŀƴƴŞŜǎde vie perduesliéesà la PID entre 1990 and 2013
¸ Parmile 50 premières maladies
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Global burdenof disease https:// vizhub.healthdata.org/gbd-compare/



PII Sarcoïdose
PID particulières: LAM, 

HLP, LPA, PCIEé

PID de cause connue: 
médicament, exposition, 
connectivite/vascularite

Pneumopathies Interstitielles Diffuses

ATS/ERS Am J RespirCritCare Med 2013



PII Sarcoïdose
PID particulières: LAM, 

HLP, LPA, PCIEΧ

PID de cause connue: 
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Pneumopathies Interstitielles Diffuses
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Pneumopathies Interstitielles Diffuses

* Reconnue comme une entité à part entière
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Katzensteinet Fiorelli, Am J SurgPathol1994
Cottin et al. Am J RespirCritCare Med1998

Nunes et al. Eur RespirJ 2016

Autres: VIH,infections,MICI,expositionsenvironnementalesvariées,
hémopathiesΧ

Etiologies des PINS



PINS-i FPI

Fréquence 14-36% 47-64%

Présentation Sub-aiguëà chronique 

(mois à années)

Chronique (>12mois)

Age 43-58 ans 60-65 ans

Sexe ratio I Җ C H > F

Tabac C Җ bC F > NF

Hippocratisme digital 10-35% 25-50%

Auto-anticorps 23-43% 10-20%

LBA Lymphocytose variable, 
souvent élevée

Lymphocytes < 20-30%

Pronostic Relativement «bon »

Réponse aux Cs et IS

Survie: 45-90% à 5 ans

Mauvais

Effet délétère des Cs et IS

Survie: 20-43% à 5 ans

ATS/ERS consensus.Am J RespirCritCare Med2002 et 2013
Traviset al. Am J respirCritCare Med2008

Nunes et al. EurRespirJ 2016
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Nicholson et al. Am J RespirCritCare Med2000

Traviset al. Am J SurgPathol2000

PINS-i vs FPI: survie 

http://ajrccm.atsjournals.org/content/vol162/issue6/images/large/RCCM2003049.f1.jpeg
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¸ Topographie basale (> 90%) et symétrique

¸ Réticulations fines intra-lobulaires (87%)

¸ Verre dépoli (50-100%)

¸ Bronchectasies par traction centrales(82%)

¸ Perte de volume (77%)

¸ Respect sous-pleural (21%)

¸ Condensations alvéolaires (13%)

¸ EPBV (7%)

¸ Rayon de miel (5%)

ATS/ERS consensus.Am J RespirCritCare Med2002 et 2013
Traviset al. Am J RespirCritCare Med 2002

Kligermanet al. Radiographics2009

Sumikawaet al. Radiology2006

Sumikawaet al. Radiology2014

PINS: aspect TDM hétérogène
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¸ Topographie basale (> 90%) et symétrique
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¸ Topographie basale (> 90%) et symétrique

¸ Réticulations fines intra-lobulaires (87%)

¸ Verre dépoli (50-100%)

¸ Bronchectasies par traction centrales(82%)

¸ Perte de volume (77%)

¸ Respect sous-pleural (21%)

¸ Condensations alvéolaires (13%)

¸ EPBV (7%)

¸ Rayon de miel (5%)

¸ Mais:
Á Environ 1/3 des patients ayant un TDM 

évocateur de PINS ont une PIC histologique ++

Á Mauvaise concordance interobservateurdu 
respect sous-pleural
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¸ Seulement dans les formes idiopathiques: 
rechercher attentivement une cause ++

¸ Critères histologiques:

Á Lésions diffuses inflammatoires et fibrosantesà 
des degrés variables

Á Uniformité temporelle et spatiale des lésions
Á Architecture conservée; pas ou peu de FFJ
Á Forme cellulaire, fibrosante(et mixte)

Critères histologiques de PINS
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¸tŜǳǘ ŘƻƴƴŜǊ ŘŜǎ ŞƭŞƳŜƴǘǎ ŘΩƻǊƛŜƴǘŀǘƛƻƴ 5Ǝ

¸ Overlaps:

Á PO: connectivite

Á Granulomes mal formés, cellules géantes, 
inflammation peribronchiolaire, ou distribution 
bronchiolocenréeavec «bridgingfibrosis»: HP

Critères histologiques de PINS

Kambouchneret al. Histopathology2014



PII Sarcoïdose
PID particulières: LAM, 

HLP, LPA, PCIEé

PID de cause connue: 
médicament, exposition, 
connectivite/vascularite

ATS/ERS Am J RespirCritCare Med 2013
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fibrosantes
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PIA
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DIP
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> 80%

Familiales 
2-20%

PIL
FEPP

Pneumopathies Interstitielles Diffuses
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¸ Diagnostic histologique 

¸ TDM évocateur: 
Â Opacités alvéolaires périphériques et migratrices 
Â Opacités en bandes 
Â Aspect en VD prédominant, central (halo inversé)
Â 10-30% pleurésie minime uni ou bilatérale  

¸ LBA: formule panachée, PNE < lymphocytes, 

¸ Rechercher attentivement une cause ++

¸ Evolution: résolution sous CT, poussées, formes fibrosantes(overlapavec PINS)

PO cryptogénique
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PII Sarcoïdose
PID particulières: LAM, 

HLP, LPA, PCIEé

PID de cause connue: 
médicament, exposition, 
connectivite/vascularite

ATS/ERS Am J RespirCritCare Med 2013
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Pneumopathies Interstitielles Diffuses
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¸ Fumeurs actifs 

¸ TDM: micronodules centro-lobulaires, VD

¸ LBA: cellularitétrès élevée avec alvéolite à macrophages (pigmentés)

¸ Dg sans recourir à la BP

¸ Evolution: le plus souvent régression après arrêt tabac

¸ Continuum BR-PID et DIP

Bronchiolite Respiratoire avec PID
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Pneumopathie Interstitielle Desquamative

¸ Fumeurs actifs, non fumeurs dans 10-42% (enfant, mutations surfactant, PR, 
expositions environnementales, médicaments) 

¸ > 40-50 ans; 2H:1F 

¸ TDM: 

Â Plages de VD

Â Micronodules centro-lobulaires 

Â Kystes à paroi fine

¸ LBA: idem, + sidérophages, PNE

¸ Dg sans recourir à la BP ǎŀǳŦ ǎƛ ŀōǎŜƴŎŜ ŘΩŀƳŞƭƛƻǊŀǘƛƻƴ Ł ƭΩŀǊǊşǘ Řǳ ǘŀōŀŎ

¸ Evolution:  

Â Régression inconstante après arrêt du tabac 

Â Le plus souvent réponse à la CT

Â Rarement évolution fibrosante(overlapavec PINS) ou emphysème

Â 70% de survie à 10 ans
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¸ Forme idiopathique devenue exceptionnelle 

¸ Reclassement fréquent en PINS (ou lymphome du MALT)

Pneumopathie Interstitielle Lymphoïde


