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ERS 2018 Presentation, diagnosis and clinical course of the 
spectrum of progressive - fibrosing interstitial lung diseases



}Age, sexe

}Profession, cadre de vie : Pneumoconioses (particules 
minérales ), PHS (particules organiques)

} Insuffisance cardiaque gauche chronique

}Cancer connu

}Médicament pneumotoxique (Pneumotox )

} Tabagisme

} Infection chronique 

}Connectivite (et vascularite): signes extra -
thoraciques



1. Analyse des lésions élémentaires et de la lésion 
prédominante
Ɓ Micronodules, nodules, masses
Ɓ Hyperdensités étendues : verre dépoli, 

condensations alvéolaires
Ɓ Opacités linéaires et réticulaires
Ɓ Kystes et autres cavités 

2. Topographie l®sionnelle ¨ lõ®chelle du poumon
Ɓ Péri broncho vasculaire/périphérique
Ɓ Supérieur et moyen/Inférieur
Ɓ Sans prédominance

3. Analyse des lésions associées 
(thoraciques/extra thoraciques)

4. Fibrosante ou non fibrosante +++



CONCLUSION RADIOLOGIQUE = 
ASPECT EN FAVEUR DõUNE PIDé

1) Fibrosante ou Non Fibrosante

2) Avec pattern de (PIC, PINS, PHS, PO)

3) Argument Thoracique Ou Extra Thoracique Pour Une 
Etiologie Sous Jacente 

(Ex: PINS + îsophage dilat®= Scl®rodermie?, PIC + 
plaques pleurales = Asbestose?)





}Diss®mination par voie lymphatique dõune 
néoplasie:
ƁMammaire+++

ƁPulmonaire+++

ƁColon

ƁEstomac, prostate, ORL, thyroïde



} Epaississement des 
septas interlobulaires
ƁNodulaire, irrégulier
ƁSeptum perlé

} Epaississement péri 
bronchovasculaire

} Epaississement 
irrégulier des scissures 
et de la plèvre

} ADP médiastinales et 
hilaires

} Epanchement pleural

} Asymétrique

AJOUTER IMAGES LK
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}Adulte jeune (20 - 40 ans)

}Fumeur > 95% des cas

}Prolifération de cellules de Langerhans dans 
lõ®pith®lium bronchique et bronchiolaire qui 
forme des granulomes: cause inconnue



Ordre chronologique: 
} 1) nodules 

centrolobulaires

} 2) nodules troués et 
kystes à paroi 
épaisses

} 3) kystes à parois 
fines

}Prédominance 
supérieure des lésions
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}Femme (100%) en p®riode dõactivit® g®nitale

}Prolifération de cellules musculaires lisses

}Atteinte extra thoracique : angiomyolipome
rénal (lésion hypervasculaire + graisse 
macroscopique +++)

}Association à sclérose tubéreuse de 
bourneville dans 1 % des cas



}Kystes de 
taille et 
abondance 
variable

}2- 20 mm,  
parois fines

}Parenchyme 
adjacent 
normal 
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}Rare, age moyen, fumeur

}Remplissage anormal des alvéoles par des 
dérivés du surfactant

}LBA : lactescent, PAS positif, riche en protéine 
et lipides

}Parfois secondaire à déficit immun, leucémie, 
lymphome, chimiothérapie



}Zones 
confluentes de 
verre dépoli

}Limites nettes, 
géographiques

}Crazy paving : 
réticulations 
au sein du 
verre dépoli
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}Adulte jeune (sujet noir)

}Pathologie multi - syst®mique dõ®tiologie 
inconnue

}Atteinte thoracique 90 % : fibrosante ou non 
fibrosante
Ɓ50% isolée

Ɓ50% avec atteinte extra thoracique

¶Surtout ophtalmo, dermato

¶Localisations à risque: cerveau, coeur



}Lésion prédominante :
ƁMicronodules, nodules

}Topographie :
ƁPérilymphatique

ƁLobes supérieurs

}Lésions associées:
ƁAdénopathies hilaires bilatérales+++

ƁFibrose



Adénopathies 
hilaires 
bilatérales, 
symétriques, 
non 
compressives



Scissure perlée



Signe du cluster : 
amas de 

micronodules 
regroupés 

alternant avec 
zones saines



Signe de la galaxie

Signe de la galaxie: 
collerette de 

micronodules en 
p®riph®rie dõune 

masse



- Distorsions bronchiques proximales 
avec aspect angulé des bronches et 
déplacement postérieur de la 
bronche souche droite

- Masse de fibrose para - hilaire avec 
rétraction postérieure et 
hyperinflation antérieure 
compensatrice

Lignes hilo -
périphériques : 
flèches blanches



- Rayon de miel à prédominance 
supérieure et péribronchovasculaire

Adénopathies 
partiellement 
calcifiées en coquille 
dõïuf



}Etiologie la plus fréquente : fibrose 
pulmonaire idiopathique

}Homme > 75% des cas

}Fumeur

}>70 ans

}La plus fréquente et grave 

}Atteinte pulmonaire isolée

}Pas de preuve histologique si imagerie 
typique



PIC certaine PIC probable Indéterminé pour 

une PIC

Diagnostic alternatif

ÅPrédominance 

basale et sous-

pleurale ;

ÅDistribution 

souvent hétérogène

ÅParfois diffuse

ÅPeut être 

asymétrique 

ÅRayon de 

miel+++ avec ou 

sans 

bronchectasies ou 

bronchiolectasies

ÅEpaississement 

irrégulier des 

septas

interlobulaires

ÅRéticulations 

surajoutée 

fréquentes +/- verre 

dépoli léger, 

ossifications

ÅPrédominance 

basale et sous-

pleurale ;

ÅDistribution 

souvent 

hétérogène

ÅRéticulations

avec 

bronchectasies par 

traction 

périphériques ou 

bronchiolectasies

ÅPeut présenter un 

verre dépoli léger

ÅAbsence 

dô®pargne sous 

pleurale

ÅDistribution diffuse 

sans prédominance 

sous pleurale

ÅSémiologie TDM qui 

nôest suggestive 

dôaucune étiologie

ÅEléments suggérant un autre diagnostic 

Eléments TDM :

ÅKystes

ÅAtténuation en mosaïque marquée

ÅVD prédominant

ÅMicronodules profus

ÅNodules centro-lobulaires

ÅCondensation

Distribution prédominante :

ÅPrédominance péribronchovasculaire

ÅPrédominance péri-lymphatique

ÅPrédominance supérieure ou moyenne

ÅEpargne sous pleurale 

Autre :

ÅPlaques pleurales (asbestose)

Åísophage dilat® (scl®rodermie)

ÅErosions claviculaire (PR)

ÅAdénomégalie extensive

ÅEpanchement pleuraux, épaississement 

pleural (Connectivite/ médicament) 



} Rayon de miel

} Bronchectasies de 
traction/ bronchiolectasies

} Réticulations 
intralobulaires

} Verre dépoli mineur et 
superposé aux 
réticulations



5 ans plus tard

Aggravation inexorable 
et progression de la 
fibrose



} Femmes : 60%, Age moyen (50 ans )

} Non fumeur

} Deux grandes formes de PINS selon le degr® dõinflammation 
et de fibrose: 

} - PINS dite cellulaire avec une inflammation prédominante 
sans fibrose pulmonaire significative 

} - PINS dite fibrosante qui peut être soit mixte soit fibrosante
sans inflammation significative 

} Diagnostic de présomption en TDM

ƁCar chevauchements (PIC, PO, PHS, DIP)

} PINS secondaire: la plus fréquemment rencontrée au cours 
des connectivites


