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-
Définition (1)

Pneumopathie interstitielle otnfiltrante diffuse
Définition histopathologiqueou radiologique

Infiltration diffuse de linterstitium pulmonaire (tissu conjonctif de
soutien du poumoi maisaussides espaces aeriens distaux (alvéoles €
bronchioles) et des petitgaisseaux paaes lesions :

A Cellulaires inflammatoires ou tumorales

A Non cellulaires: fibreusesyedémateuse®u substance anormale
Infiltration radiologique diffuse
Syndrome fonctionnel:

A Trouble de la diffusion

A Troubleventilatoire restrictif
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Définition (2)

Groupehéetérogene > 200 affections, de cause connue ou non

Mode de présentation variable:

A Installation aigué/subaigué ou chroniqoed & Y LJU & nfoss ®u lakence
clinique)

A Atteinte pulmonaire isolée ogystémique
A Evolutiong fibrosante

Approche diagnostique tres différente selon le caractere aigu/subaigu
ou chronique: urgencegersusconsultation

Sévéritéres variable



Pneumopathies Interstitielles Diffuses
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PID de cause connue:
médicament, exposition,
connectivite/vascularite

|
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Sarcoidose

PID particulieresLAM,
HLP, LPACIK

v

L

FPI

Autres PlI
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. ____________________________________
Prevalence et incidence globales des PIDC

Prévalence globalé
1170 cagprévalents

97.9100,000

Incidence globale
232 cas Iincidents
19.4/100,000/an




Prévalence
m PID de cause connue
m PlI

m Sarcoidose

m PID particulieres

m Diagnostic
indéterminé

mFPI
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Duchemann et aEurRespirJ2017



Incidence PID de cause connue
1%\3%

m PID de cause connue B CTDs/vascularites

=PIl m Pneumoconioses

) m Médicamenteuse
m Sarcoidose

m PHS
m PID particulieres
Radique
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indéterminé Autres
Pl PID particulieres
mFPI
m PINS = LAM
m POC mHLP
mDIP m PCIE
® RB-ILD LPA
LIP Autres
Inclassable

Duchemann et aEurRespirJ2017



Prévalence/incidence des principales PIDC

Prévalence Incidence
(/100000) (/100000/an)

Prévalenceglobale

Ensemble des cas identifiés 97.9 19.4

Cas revus 71.0 18.3
Sarcoidosé 30.2 4.9
CTD#rascularites” 12.1 3.3
FPI 8.2 2.8
Pneumoconioses 3.5 0.8
PHS 2.3 0.9
PIDmédicamenteusée 2.6 1.2

* Cas revus en DMD

Duchemann et aEurRespirJ2017



Caracteristigues démographiques des principales PIDC

Principales PID chroniques CTD#srascularit
es*

Age,ans
Médiane (min-max) 43.7 (1589) 70.3 (35.792.7) 59.4 (6.689.8)
Moyenne+ DS 44.6+0.7 69.3+x1.1 59.4+1.2
F/H, % 54.9/45.1 22.1/78.1 71/29
Tabagisme, %
Exfumeurs 17.9 ol.7 20.5
Fumeurs 10.0 7.7 4.9
Nonfumeurs 72.1 40.7 74.6
Originegeographique, %
Européens 30.3 57.5 35.1
Nord-Africains 27.7 40.4 26.7
Afro-Caribéens 33.8 4.3 28.2
Autres 8.3 1.1 9.9

* Caspréevalentsrevus
Duchemann et aEurRespirJ2017



Sarcoidose

Prévalence selon l'age et le «
sexe des principales PIDC =

40

30

Duchemann et aEurRespirJ2017 20
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Sarcoidose

OR 1
(95% CI)

p-value NA
FPI

OR 1
(95% CI)

p-value NA
CTD#srascularite

S 1
OR

(95% CI) NA
p-value

2.972 1.822(1.118 1.727
(1.6155.468) 2.970) (0.7923.769)
< 0.001 0.016 0.170
0.604 1.418 0.288
(0.1632.241)  (0.8242.440) (0.0362.303)
0.451 0.208 0.240

4.383 1.767 2.191 (0.931
(2.2108.693) _ (1.0323.027) 5.157)
< 0.001 0.038 0.073

* Population Européenne prise comme référence

Duchemann et aEurRespirJ2017



Principaux résultats

/ KAFFNBAa Sy {{5 F tSa L} dza S
A Prévalence globale d87.9 10° (vs67-81/10°)

Coultaset al. Am JRespirCrit CareMed 1994

A Incidence globale d&9.4/ 10°/an (vs25.8/1C°/an)
Musellimet al.ClinRespird2013
Diagnostics les plus fréguents :
A Sarcoidose, PIBCTD et FPI
A Répartition tres variable dans la littéerature

Coultaset al. Am JRespirCrit Care MedlL994
Demedtset al. EurRespirJ2001

5

Thomeeret al. EurRespitJ2001
Karakatsanet al. RespiMed 2009
Musellimet al.ClinRespird2013

Raghu et alAm JRespirCritCare Med2017

Seseect al. Presse Med 2020
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Sesect al. Presse Med 2020
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File active Nouveaux cas

90 patients 18 patients/an
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Principaux résultats

Bien que la plus fréequente des PIDC, la sarcoidose est une
maladie rare:

A Prevalencesurestimee du fait de la structure démographique de la SSD
OF2NIUS LINPLEZNIAZ2ZY RS ) LJ2LJzt | G A

Prevalence x10° Incidence x10°/ year
[95%CI] [95%Cl]
Sarcoidosis 26.28 [23.46 - 29.36] 4.70 [3.54 - 6.09]
Europeans 10.72 [8.66 - 13.12] 2.40[1.48 - 3.66]
North-africans 60.02 [48.07 - 74.03] 9.66 [5.28 - 16.20]
Afro-caribbeans 112.74 [92.40 - 136.22] 16.86 [9.64 - 27.38]

Others 33.31[21.76 - 48.81] 6.41 [2.08 - 14.95]

Duchemann et aEurRespirJ2017

Sesect al. Presse Med 2020
17
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Principaux résultats

Bien que la plus fréequente des PIDC, la sarcoidose est une
maladie rare:

A Prevalencesurestimee du fait de la structure démographique de la SSD

OF2NIUS LINB€LEZNUAZY RS () LJ2LJdz | 4 A

Frequence particulierement élevéee des PID de cacsenue,
notamment des PIBCTD:

A Participationdes internisteset rnumatologues

A Meilleur « dépistage» des PID au cours des CTD

A Attention particuliere des cliniciens avec reclassification de Pll eCPID

Sesect al. Presse Med 2020
19



Principaux résultats

Bien que la plus fréequente des PIDC, la sarcoidose est une
maladie rare:

A Prevalencesurestimee du fait de la structure démographique de la SSD

OF2NIUS LINB€LEZNUAZY RS () LJ2LJdz | 4 A

Frequence particulierement élevéee des PID de cacsenue,
notamment des PIBCTD:

A Participationdes internisteset rnumatologues

A Meilleur « dépistage» des PID au cours des CTD

A Attention particuliere des cliniciens avec reclassification de Pll eCPID

Frequence relativement faible de la FPI
A Criteres stricts ATS/ERS/JRS/ALAT 2011 vd€bdel84.1
A Reclassificatiode Pll en PHZTD ou pneumoconiose

A Structure démographique de la SSD (population jéune

Sesect al. Presse Med 2020
20



Bvolution incidence sarcoidose

Incidence per 100000

o M & o

18;
161
141
124
10

— 21 visit

— 22 visits
22 visits, 21 of which with a specialist
22 visits within 1 year

2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012
Year of first diagnosis in the National Patient Register

Arkemaet al. EurRespitJ2016
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Bvolution incidence FPI

Projected incidence

(thousands)

La majorité des études:

A Incidence en augmentation ou
stable

i Meilleure connaissance de la
maladie/diagnostic précoce

i Vieillissement de la population

i ROle de la pollution ?

A Et prévalence en augmentation
i Amelioration de la survie ?

Hopkins efl. EurRespird2016
Harariet al. PLOSon2016

Raghuwet al. LancetRespitMed 2014
Raghuet al. EurRespilJ2016
Strongmaret al. AdvTher2018
Ferrara et alPuimTher2019
Harariet al. InternEmergMed 2020

- - - Broad-case finding criteria

24 ——- Narrow-case finding criteria
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FPI et age >65 ans
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[ Incidence
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Raghuwet al.LancetRespitMed 2014




Vieillissementde ldJ2 LJdzf | G A2y RI ya

Part des différentes tranches d'age dans la population, en %

12,5 -
© Centre d'observation de la société

105 - 65-74 ans

85 A

6,5 -

45 1 85 ans ou plus

Source : Insee

0,5

20.4% 25.8%

Le vieillissement de la population mondiale
prévue par TONU d’ici 2040

Pourcentage de personnes dgées de plus de 65 ans
dans le monde

= 14 %
de la population
7% ) mondiale
de la population
mondiale
a T
N
2008 2040

https://www.insee.fr/
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Global, regional, and national age-sex specific all-cause and
cause-specific mortality for 240 causes of death, 1990-2013:
a systematic analysis for the Global Burden of Disease

Study 2013

GBD 2013 Mortality and Causes of Death Collaborators™

All ages deaths (thousands) Age-standardised death rate (per 100 000)
1950 2013 Median % change 1590 2013 Median % change
Chronic respiratory diseases 3400-2 42675 1.5 104.5 730 -30-4
(32804 to 37 95.3) (39963 to 4694.-2) (14-95 to 31-48) (385 10113-3) {68-4 to BD-2) (-34-18 to-25-05)
Chronic obstrudtive pulmonary disease 2413 25312 210 74-8 507 -323
(215131026324  (26263t032158) (1270t031.26) (66-8t0812) {454 t055.6) (-3675t0-26.54)
Pneumoconiosis 2512 507 15 72 43 -40-5
(1840t0317-8) (2017t03312) (1521 t0 40.27) (53t 90) 33t055) £50-81t0-19-84)
Silicosis 554 463 -16-0 16 08 =507
@67t 771) (321to 64-8) (3285t 614) (10ta232) (05to11) £6118 to-38-06)
Asbestosis 210 241 14-2 06 04 326
(13.9t030-4) (17.5t0323) (-10-20t0 54-87) (040 0-9) {03 0 0-5) 4735 t0 -5-61)
Coal workers pnevmioconicsis 284 252 -137 0-8 0-4 -50-2
(182to43.9) (190t 35-6) (30650 23.06) (05ta132) {03 to06) L6026 t0-2913)
Other pneusmoconiosis 1459 1641 109 472 7 -353
(1003 t0 1892} (12310 2136) (-12.48t0 6123) (29t055) 20to 36} 5019 to-677)
Asthma 5043 4880 -19 137 80 -415
(3997 ta731-E) {3977 to 676-8) {-24-58t019-21) {10-8 1o 20-4) (B-5t0111) -55-17 to-28-01)
Interstitial lung disease and pulmonary 76 4715 1141 66 g0 201
sarcoidosis (1287 to299.4) {3723 to 606-8) {53-25 to 214-86) 3Fo9toBg) (B-3to10-3) -11-89 to 74-20)
Oither chronic respiratony diseases 958 1161 2 22 19 -151
7E3to113.8) (99210 136-.9) (77810 40-66) 18ta27) 16t023) (-2422t0-339)

Augmentation de 869 Q| Yy geSi€p&rduesliéesala PID entre 1990 and 2013
Parmile 50 premiéres maladies

25
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Pneumopathies Interstitielles Diffuses

| | !

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

PID particulieresLAM,

Sarcoidose HLP, LPRCIE

An Official American Thoracic Society/European
Respiratory Society Statement: Update of the
International Multidisciplinary Classification of the
Idiopathic Interstitial Pneumonias

William D. Travis, Ulrich Costabel, David M. Hansell, Talmadge E. King, Jr., David A. Lynch, Andrew G. Nicholson,
Christopher ]. Ryerson, Jay H. Ryu, Moisés Selman, Athol U. Wells, Jurgen Behr, Demosthenes Bouros,

Kevin K. Brown, Thomas V. Colby, Harold R. Collard, Carlos Robalo Cordeiro, Vincent Cottin, Bruno Crestani,
Marjolein Drent, Rosalind F. Dudden, Jim Egan, Kevin Flaherty, Cory Hogaboam, Yoshikazu Inoue, Takeshi Johkoh,
Dong Soon Kim, Masanori Kitaichi, James Loyd, Fernando ). Martinez, Jeffrey Myers, Shandra Protzko,

Ganesh Raghu, Luca Richeldi, Nicola Sverzellati, Jeffrey Swigris, and Dominique Valeyre; on behalf of the ATS/ERS
Committee on ldiopathic Interstitial Pneumonias

THIS OFFICIAL STATEMENT OF THE AMERICAN THORAcCIC SocieTy (ATS) AnD THE EUrROPEAN RESPIRATORY SoCIETY (ERS) was
APPROVED BY THE ATS BoarD oF DirecTors, JUNE 2013, anD BY THE ERS STEErRING COMMITTEE, MArRCH 2013

ATS/ERBm JRespilCritCare Med2013



Pneumopathies Interstitielles Diffuses

|

PID de cause connue:
médicament, exposition,

connectivite/vascularite HLP, LEACIX
PIl majeures Pll inclassables Plirares
Sporadiqued Familiales PIL
> 80% 2-20% FEPP

|

!

Sarcoidose

PID particulieresLAM,

v

Chroniques
fibrosantes

Y

v

v

Aigues/subaigles
fibrosantes

Liées auabac

FPI
PINS

v

v

POC
PIA

RBILD
DIP

ATS/ERBm JRespilCritCare Med2013



Pneumopathies Interstitielles Diffuses

|

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

!

!

Sarcoidose

PID particulieresLAM,
HLP, LPACIK

Sporadiqueg Familiales
> 80% 2-20%

l

Pll inclassables

{

v

Aigues/subaigles
fibrosantes

Liées auabac

v

v

POC
PIA

RBILD
DIP

* Reconnue comme une entité a part entiére

v

Pllrares

v

PIL
FEPP

ATS/ERBm JRespilCritCare Med2013




. ____________________________________
Etiologies des PINS

M |diopathique

B Connectivites
 PHS

M Suites de SDRA

B Médicaments

Autres VIH,infections,MICl,expositionsenvironnementalewvariées,
hémopathieX

Katzensteiret Fiorelli Am JSurgPathol1994
Cottin et al. Am JRespilCrit Care MedL998
Nunes et alBur RespitJ2016
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Fréequence
Présentation

Age

Sexe ratio

Tabac
Hippocratisme digital
Auto-anticorps

LBA

Pronostic

14-36% 47-64%

Subaiguéa chronique Chronique (>12mois)
(mois a annees)

43-58 ans 60-65 ans

| X C H>F

C X bC F > NF

10-35% 25-50%

23-43% 10-20%

Lymphocytose variable, = Lymphocytes < 260%
souvent élevee

Relativement <oon » Mauvais

Réponse aux Cs et IS Effet deléetere des Cs et IS
Survie: 4%90% a 5 ans Survie: 2043% a 5 ans

ATS/ERS consensisn JRespirCritCare Med2002 et 2013
Traviset al. Am JrespirCritCare Med2008
Nunes et alEurRespitJ2016



PINSI vs FPI: survie

Traviset al. Am JSurgPathol2000
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Nicholson et alAm JRespilCritCare Med2000
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PINS: aspect TDM hétérogene

Topographie basale (> 90%) et symeétrique - &
Réticulations fines intrdobulaires (87%)
Verre dépoli (5aL00%)

Bronchectasies par tractiocentrales(82%)
Perte de volume (77%)

Respect soupleural (21%)
Condensations alvéolaires (13%)

EPBV (7%)

Rayon de miel (500

ATS/ERS consensésn JRespitCritCare Med2002 et 2013
Traviset al. AmJRespilCrit Care Med2002

Kligermaret al. Radiographic2009
Sumikaweet al. Radiology2006
Sumikaweet al.Radiology2014




Topographie basale (> 90%) et symétrique
Réticulations fines intrdobulaires (87%)
Verre dépoli (5aL00%)

Bronchectasies par tractiocentrales(82%)
Perte de volume (77%)

Respect soupleural (21%)

Condensations alvéolaires (13%)

EPBV (7%)

Rayon de miel (500

A
. A
h e At s 4 b
N e
3 i~
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Topographie basale (> 90%) et symétrique
Réticulations fines intrdobulaires (87%)
Verre dépoli (5aL00%)

Bronchectasies par tractiocentrales(82%)
Perte de volume (77%)

Respect soupleural (21%)

Condensations alvéolaires (13%)

EPBV (7%)

Rayon de miel (500



Topographie basale (> 90%) et symétriqué =
Réticulations fines intrdobulaires (87%)
Verre dépoli (5aL00%)

Bronchectasies par tractiocentrales(82%)
Perte de volume (77%)

Respect soupleural (21%)
Condensations alvéolaires (13%)

EPBV (7%)

Rayon de miel (500



Topographie basale (> 90%) et symétriqué =
Réticulations fines intrdobulaires (87%)
Verre dépoli (5aL00%)

Bronchectasies par tractiocentrales(82%) A
Perte de volume (77%) \.4\\ S
Respect soupleural (21%) :
Condensations alvéolaires (13%)
EPBV (7%)

Rayon de miel (500

Mais:

A Environ 13 despatientsayant un TDM
évocateur de PINS ont une PIC histologique ++

A Mauvaise concordancaterobservateur du
respect souspleural m



. ____________________________________
Criteres histologiques de PINS

Sulement dans les formes idiopathiques:
rechercher attentivement une cause ++

Criteres histologiques:

A Lésiondiffuses inflammatoires dibrosantesa
des degres variables

A Uniformité temporelle et spatiale des Iésions

A Architecture conservee; pas ou peu de FFJ

A Forme cellulairefibrosante(et mixte)



Criteres histologiques de PINS

t Sdzi  R2YyYySNJ RSa St S
Ove rlapS Kambouchneet al. Histopathology2014

A PQO: connectivite

A Granulomes mal formés, cellules géantes,
inflammationperibronchiolaire ou distribution
bronchiolocenréeavec «bridgingfibrosis»: HP



Pneumopathies Interstitielles Diffuses

l y

Pll inclassables Pllrares

P,ID de cause connue- ; PID particulieresLAM,
meédicament, exposition, Sarcoidose
- ) HLP, LPACIE
connectivite/vascularite

Sporadiqued Familiales PIL
> 80% 2-20% FEPP
C_:hronlques Liées auabac
fibrosantes
FPI RBILD
PINS * DIP

ATS/ERBm JRespilCritCare Med2013



POcryptogénique

TDMévocateur:
A Opacitésalveolaires périphériques et migratrices
A Opacitésn bandes
A Aspecten VD prédominant, central (halo inve)s
A 10-30% pleurésie minimani ou bilatérale

LBA: formule panachée, PNE < lymphocytes,

Rechercher attentivemenine cause +

Evolution: resolution sous CT, poussées, forfiresantes(overlapavec PINS)

41
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Pneumopathies Interstitielles Diffuses

|

PID de cause connue:
médicament, exposition,

connectivite/vascularite

Sporadiques

!

!

Sarcoidose

PID particulieresLAM,
HLP, LPACIE

> 80% 2-20%

Familiales

l

Pll inclassables

v

Chroniques
fibrosantes

v

FPI
PINS *

{

Aigues/subaigles
fibrosantes

v

POC
PIA

v

Pllrares

v

PIL
FEPP
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Bronchiolite Respiratoire avec PID

Fumeurs actifs
TDM: micronodulesentro-lobulaires, VD
LBAcellularitétres élevéeavecalvéolite a macrophages (pigmentes)

) 9

Dg sans recourir a la BP

Evolution: le plus souvent regressiapresarrét tabac
Continuum BFRPIDet DIP '




s
Pneumopathie InterstitielleDesquamative

Fumeursactifs,non fumeurs dans 32%(enfant, mutationssurfactant, PR,
expositions environnementales, médicaments) e o

>40-50 ans; 2H:1F
TDM

A PlagesleVD

A

Micronodulescentro-lobulaires

A Kystesa paroifine
LBA idem, +siderophagesPNE : - -
DgsansrecouriralBPa l dzF &aA | 64aSyOS RQFYStAZN
Evolution

A Reégressiomconstante apres arrét du tabac

A Le plus souvent réponsela CT

A Rarement évolutioriibrosante(overlapavec PINS) ou emphyseme

A 70% de survie a 10 ans
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Pneumopathies Interstitielles Diffuses

|

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

|

!

Sarcoidose

PID particulieresLAM,
HLP, LPACIE

v

v

Pll majeures

Pll inclassables

Sporadiqueg Familiales
> 80% 2-20%

v

Chroniques
fibrosantes

v

FPI
PINS *

{

v

Aigues/subaigles
fibrosantes

Liées auabac

v

v

POC
PIA

RBILD
DIP
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. ____________________________________
Pneumopathie Interstitielle Lymphoide

Forme idiopathiqua&levenueexceptionnelle

Reclassementrequent enPINS (ou lymphome du MALT)
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