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PID de cause connue (30%)

PID idiopathiques (70%)

Pneumoconioses arcoidose (25%)
* Silicose
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(10%)
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*| Histiocytose a cellules de
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*| Protéinose alvéolaire
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Pneumopathies interstitielles
idi :

FPI (25%)
PINS,

Pneumopathies médicamenteuses
* Amiodarone
* Methotrexate....

Pneumopathie des maladies de surcharge
* Nieman-Pick
¢ Chester-Erdheim

PID au cours des affections héréditaires
* Maladie de Recklinghausen

Infections chroniques
e Tuberculose......

Insuffisance cardiaque gauche

PID des connectivites et vascularites
(10%)
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Sjdgren’s syndrome
ILD

Systemic lupus
erythematous LD

Polymyositis and
dermatomyositis LD

Mixed connective
tissue disease LD

Systemic sclerosis
ILD

Inlerst_itial. L
pneumonia with r
autoimmune
1
features 5
-
|diopathic lymphoid
interstitigl L,
pneumonia
Idiopathic
pleuraparenchymal ™
fibroelastosis
_*
Unclassifiable IIPs
L

Other connective
tissue disease ILDs

Lymphangioleiomyomatosis
Langerhans’ cell histiocytosis
Drug-associated ILD

ILDs related to other occupational
exposures*

Vasculitis/granulomatosis ILDs
Other rare ILDs

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



Pneumopathies Interstitielles Chroniques
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Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and Progressive
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Etapes du raisonnement : clinique

» 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




Etapes du raisonnement : sémio

1. Analyse des leésions élémentaires et de la Iésion
prédominante
- Micronodules, nodules, masses

- Hyperdensites étendues : verre dépoli,
condensations alvéolaires

- Opacités linéaires et réticulaires
- Kystes et autres cavités
2. Topographie lésionnelle a I’échelle du poumon
- Peri broncho vasculaire/périphérique
> Supérieur et moyen/Inférieur
- Sans predominance
3. Analyse des lésions associées
(thoraciques/extra thoraciques)

4. Fibrosante ou non fibrosante




PID non fibrosantes

.



Lymphangite carcinomateuse

» Dissémination par voie lymphatique d’une
néoplasie:
> Mammaire
> Pulmonaire
> Colon
- Estomac, prostate, ORL, thyroide




Lymphangite carcinomateuse

» Epaississement des '

septas interlobulaires
> Nodulaire, irrégulier
> Septum perlée

» Epaississement péri
bronchovasculaire

» Epaississement
irrequlier gles scissures
et de la plevre

» ADP médiastinales et
hilaires

Epanchement pleural



Histiocytose a cellules de
langerhans
» Adulte jeune (20-40 ans)

» Fumeur > 95% des cas

» Proliféeration de cellules de Langerhans dans
I’épithélium bronchique et bronchiolaire qui
forme des granulomes: cause inconnue




Histiocytose a cellules de

langerhans

» 1) nodules
centrolobulaires

» 2) nodules
troués et kystes
a paroi épaisses

» 3) kystes a
parois fines

» Prédominance
supeérieure




Lymphangioléiomyomatose
» Femme (100%) en période d’activité génitale
» Prolifération de cellules musculaires lisses

» Atteinte extra thoracique : angiomyolipome
rénal

» Association a sclérose tubéreuse de
bourneville dans 1 % des cas




Lymphangioléiomyomatose

» Kystes de
taille et
abondance
variable

» 2-20 mm,
parois fines

» Parenchyme
adjacent
normal




Lipoprotéinose alvéolaire

» Rare, age moyen, fumeur

» Remplissage anormal des alvéoles par des
dérivés du surfactant

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

» Parfois secondaire a déficit immun, leucémie,
lymphome, chimiothérapie




Lipoprotéeinose alvéolaire

» Zones
confluentes de
verre dépoli

» Limites nettes,
géographiques

» Crazy paving :
reticulations
au sein du
verre dépoli




PID fibrosantes
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Sarcoidose

» Adulte jeune (sujet noir)
» Pathologie multi-systémique d’étiologie
Inconnue

» Atteinte thoracique 90%
- 50% isolee

- 50% avec atteinte extra thoracique
- Surtout ophtalmo, dermato
- Localisations a risque: cerveau, coeur




Sarcoidose

» Lésion prédominante :
- Micronodules, nodules

» Topographie :
> Périlymphatique
- Lobes supérieurs

» Lésions associées:
- Adénopathies hilaires bilatérales+++
> Fibrose




Sarcoidose

Adénopathies
hilaires
bilatérales,
symétriques,
non
compressives
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Sarcoidose




Sarcoidose : stade de fibrose

- T —— -

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-
péeriphériques



Sarcoidose : stade de fibrose

Rayon de miel a prédominance
superieure et peribronchovasculaire

Adénopathies
partiellement
calcifiées en coquille
d’ceuf




Pneumopathie interstitielle
commune
» 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




Fibrose pulmonaire idiopathique:
criteres ATS/ERS/JRS/ALAT 2022

* Prédominance
basale et sous-
pleurale ;

* Distribution
souvent hetérogene
*Parfois diffuse
*Peut étre
asymetrique

» Rayon de miel
avec ou sans
bronchectasies ou
bronchiolectasies
*Epaississement
irrégulier des
septas
interlobulaires
*Réticulations
surajoutée
fréquentes +/- verre
dépoli léger,
ossifications

* Prédominance
basale et sous-
pleurale ;

* Distribution
souvent
hétérogene

* Réticulations
avec
bronchectasies par
traction
périphériques ou
bronchiolectasies

* Peut présenter un
verre dépoli Iéger
*Absence
d’épargne sous
pleurale

* Distribution diffuse
sans prédominance
sous pleurale

« Sémiologie TDM qui

n’est suggestive
d’aucune étiologie

*Eléments suggérant un autre diagnhostic

Elements TDM :

* Kystes

* Atténuation en mosaique marquée
* VD préedominant

» Micronodules profus

* Nodules centro-lobulaires

» Condensation

Distribution prédominante :

* Prédominance péribronchovasculaire

* Prédominance péri-lymphatique

» Prédominance supérieure ou moyenne
* Epargne sous pleurale

Autre :

* Plaques pleurales (asbestose)

* CEsophage dilaté (sclérodermie)

* Erosions claviculaire (PR)

* Adénomeégalie extensive

» Epanchement pleuraux, épaississement
pleural (Connectivite/ médicament)




Pneumopathie interstitielle
comm

’ ‘::

une

Rayon de miel

Bronchectasies de
traction/bronchiolectasies

Réticulations
intralobulaires

Verre déepoli superposé aux
réticulations



Fibrose pulmonaire idiopathique

5 ans plus tard

Aggravation inexorable
et progression de la
Ibrose



Pneumopathie interstitielle non
spécifique

4

>

>

Femmes: 60%, Age moyen (50 ans)
Non fumeur

Deux grandes formes de PINS selon le degré d’inflammation
et de fibrose:

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

— PINS dite fibrosante qui peut étre soit mixte soit fibrosante
sans inflammation significative

Diagnostic de présomption en TDM
> Car chevauchements (PIC, PO, PHS, DIP)

PINS secondaire: la plus frequemment rencontrée au cours
des connectivites




Pneumopathie interstitielle non
spécifique

- Topographie basale (>90%)

- Réticulations fines intra-
lobulaires

> Verre dépoli

- Bronchectasies par traction
distales et proximales

- Respect relatif des zones
sous—pleurale (20%)

Symetrie



Pneumopathie interstitielle non
spécifique




Pneumonie organisée

. ldiopathique (Cryptogénique), homme, 50 ans,
syndrome pseudo grippal

. Secondaire++
* Infections (cicatrisation)
« Médicamenteuse
- Antinéoplasiques, Amiodarone...
- Radiothérapie
- Maladie de systeme
 Connectivites, MICI




Pneumonie organisée

» Lésion prédominante :

« Condensations alvéolaires
multifocales

- Contiennent bronchogramme
aérique

« Distorsion archi. fréquente

« Halo inversé

- Association a des images en
bande

. Migratrices : 25 a 50 % des
cas

- Argument fort en faveur du
diagnostic




Pneumonie organisée

Signe de ’atoll
Halo inversé



Pneumopathie d’hypersensibilitée
» = Alvéolite allergique extrinseque

» Antigene inhalé chez un patient sensibilisé : maladie
des poumons de fermier, des éleveurs d’oiseau

» Diagnostic repose sur un faisceau d’arguments : TDM
(anormal chez > 90% des patients), Ac précipitants sériques,
lavage broncho-alvéolaire

» Fibrosante ou non fibrosante




Pneumopathie d’hypersensibilitée

PHS non fibrosante:

v

» Infiltration pulmonaire a type de :
> Verre dépoli
o Atténuation en mosaique
» Maladie des petites voies aériennes a type de :
Nodules centro-lobulaires flous

° Piégeage expiratoire

» PHS fibrosante :

» Fibrose pulmonaire : typiqguement anarchique ou épargne des
bases




= V4

Pneumopathie d’hypersensibilite

» Piegeage aeérique
- Caractéristique distinctive
de la PHS

- Atténuation en mosaique :
lobules clairs

- Majoration du gradient de
densité en expiration

- Réduction de volume
insuffisante

o Pattern a 3 densités
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Pneumopathie d’hypersensibilite

» Typiguement .

> Distribution
centrolobulaire

- Sans « arbre-en-
bourgeon »

- Densité en verre dépoli
> Distribution symétrique
homogene
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Pneumopathie d’hypersensibilite

Criteres ATS/JRS/ALAT 2020: |
PHS fibrosante typique

Signes de fibrose pulmonaire :
opacités linéaires
irrégulieres/réticulations épaisses
avec distorsion parenchymateuse,
bronchectasies de traction, du rayon
de miel non prédominant

Distribution de la fibrose:

Aléatoire dans le plan axial et
cranio-caudal

Prédominante dans les régions
pulmonaires moyennes

Epargnant relativement les bases

Maladie des petites voies aériennes
*Nodules centro-lobulaires flous
et/ou du verre dépoli

sAtténuation en mosaique, 3 densités
(headcheese sign) et/ouCFiégeage
expiratoire (souvent de distribution
lobulaire)
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Lymphangite
carcinomateuse

Lipoprotéinose
alvéolaire

Histiocytose
Langerhansienne

Lymphangioléiomy
omatose

PIC
PINS

PHS fibrosante/non
fibrosante

Sarcoidose

Cancer

Age moyen, déficit
immunitaire, LBA
lactescent

Jeune fumeur

Femme activité
génitale

Homme, fumeur >70
ans

Femme 50 ans,
connectivite

Eleveur d’oiseau
Fermier

Femme jeune,
erytheme noeux

Radiothérapie

Etapes du raisonnement : synthese

Epaississement péri-bronchovasculaire,
épaississements septaux nodulaires asymeétriques

Crazy paving

Nodules, nodules troués, kystes

Pneumothorax, kystes diffus

Rayon de miel et réticulations intralobulaires a
prédominance périphérique et basale

Absence de rayon de miel, VD>réticulations,
respect sous-pleural

Verre dépoli, micronodules centrolobulaires diffus,
aspect en mosaique avec piégeage expiratoire
Fibrose anarchique ou prédominance moyenne

Nodules (galaxie), MN périlymphatiques, masses
rétractiles postérieures, GG hilaires bilatéraux

Condensations avec halo inversé, bandes,
migration



