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Diagnostic et prise en charge de la DDB : bien évaluer pour mieux traiter

Chalmers JD et al., Eur Respir Rev 2023; 32: 230015



Quand suspecter une DDB ?

Chez l’enfant

• Toux grasse/productive, persistante entre les épisodes d’inf°
virale ou si prélèvements bactério (+) 

• Asthme ne répondant pas au traitement

• 1 seul plvt respiratoire (+) à S. aureus, H. influenzae, P. 
aeruginosa, MNT ou B. Cepacia + symptômes respiratoires 
chroniques

• Episode de pneumopathie sévère, ++ si résolution imparfaite des 
symptômes 

• Symptômes de coqueluche non résolutifs après 6 mois

• PNP récidivante, anomalies cliniques ou radiologiques 
persistantes/inexpliquées

• Obstruction bronchique chronique localisée

• Symptômes respiratoires + anomalies structurale ou 
fonctionnelle de l’œsophage et du tractus respiratoire haut

• Hémoptysie inexpliquée

• Symptômes respiratoires + s. cliniques évocateurs de CF, DCP ou 
ID 

Chez l’adulte
• Toux grasse/productive, persistante, 

d’autant plus si :

▪ Age de survenue jeune

▪ Symptomatologie depuis plusieurs années

▪ Absence de tabagisme

▪ Bronchorrhée purulente abondante, quotidienne

▪ Hémoptysie

▪ Colonisation des expectorations à P. aeruginosa

• Hémoptysie ou toux chronique inexpliquée

• BPCO

▪ De prise en charge difficile

▪ Récupération lente après IRB

▪ Exacerbations répétées

▪ Absence de tabagisme 

Pasteur MC et al. Thorax 2010



Confirmer le diagnostic de 
DDB « maladie »

Augmentation permanente et irréversible du calibre bronchique 

• Critères radiologiques (TDM) : 

- Rapport broncho-artériel (diamètre) > 1 (voire >1,5)

- Absence d’effilement de la bronche vers la périphérie 

sur au moins 2 cm

- Bronche visible en périphérie du poumon 

< 1 cm de l’interface pleurale

- Localisée (1 ou 2 lobes atteints) ou diffuse (> 2 lobes)

• Critères cliniques 

- Au moins 2 parmi : 

• Toux quasi quotidienne

• Expectorations quasi quotidiennes

• Histoire d’exacerbation

Naidich et al., J Comput Assist Tomogr 1982
Albertini S et al., Lancet Respir Med 2022; 10: 298–306



Diagnostic et prise en charge de la DDB : bien évaluer pour mieux traiter

Chalmers JD et al., Eur Respir Rev 2023; 32: 230015



Etiologies des DDB

• Variables selon la population étudiée 

âge, origine géographique

• Post infectieuses +++ : pneumonie sévère > inf° respiratoire(s) dans l’enfance > coqueluche

- jusqu’à 69% des cas au XXème siècle

- jusqu’à 42% dans les études + récentes (adultes)

- Post TB : fonction de la prévalence de TB dans le pays

• Absence de cause identifiée (26 à 74%) = idiopathique

Brooke Nicotra M et al, Chest 1995
Pasteur MC et al, AJRCCM 2000

Dimakou K et al, Respir Med 2016



16 963 adultes atteints de DDB non mucoviscidosique

France : n = 627 (3.7%) 

Etiologies : Idiopathique>post-infectieuse>DCP>TB>DIP>BPCO>CTD…

Comorbidités : cardio-vasc. 32,5% / asthme 31% / BPCO : 25,5%

Chalmers JD et al. Lancet Respir Med 2023



Registre USA

Aksamit TR et al, Chest 2017



DDB et bronchopathies chroniques

• BPCO cause de DDB : 20% dans les grands 
registres (US/UE)

• Prévalence très variable des 
bronchectasies dans les cohortes de BPCO 
: 4% - 72%

Diaz AA et al., Chest 2017
Polverino E et al., ERJ 2018



DDB et bronchopathies chroniques

• Limites de la définition de bronchectasie basée sur le rapport broncho-artériel (BA ratio) : 
pathologies respiratoires chr. (PID, emphysème), sujet âgé

• Symptomatologie clinique associée?
• Epaississement des parois bronchiques?
• Vasoconstriction hypoxique?
• Hypertension pulmonaire?
• NTM?
• Maladie kystique mimant des DDB?

• Phénotype/endotype particulier en cas d’overlap BPCO-DDB ?

• Asthme : étiologie de la DDB : 6,8% dans EMBARC (7841 pts), comorbidité rapportée dans 30,5% 

Polverino E et al., ERJ 2018



Huang JTJ et al, Am J Respir Crit Care Med 2022
Metersky ML, Am J Respir Crit Care Med 2023



DDB localisées : étiologies / bilan

• Obstruction/sténose bronchique 
• Tumeur endobronchique
• Compression bronchique extrinsèque (adénopathie, tumeur) 
• Corps étranger endobronchique
• Broncholithiase
• Atrésie bronchique

• Fistule oeso-trachéale/bronchique 
• Cancer œsophagien 
• Cancer pulmonaire 
• Radiothérapie thoracique 

• Séquelle d’agression locale 
• Infection respiratoire sévère 
• Tuberculose 
• Radiothérapie thoracique (Hodgkin / K sein +++)
• Aspergillose broncho-pulmonaire allergique localisée 
• Inhalations à répétition sur troubles de la déglutition / RGO?

• SCANNER

• ENDOSCOPIE BRONCHIQUE ?

• BILAN INFECTIEUX

Martin et al., Rev Pneumol Clin 2018

 Chirurgie ?

 Endoscopie interventionnelle ? 

 Autres ttt/mesures spécifique ?



TDM thoracique

• Apport de la TDM pour le diagnostic étiologique?
• Oui, possible mais à corréler aux données clinico-biologiques

• Rechercher des anomalies évocatrices de:
• ABPA

• CF

• DCP

• Mycobactériose atypique

• Trachéobronchomégalie

• Suivi TDM?

• Si pertinence clinique

• A discuter si déficit de l’immunité humoral (progression infra-clinique?)

Pasteur MC et al. Thorax 2010



Quand faut-il faire 
une endoscopie bronchique ? 

(à visée étiologique) 

• Chez l’enfant : si DDB localisée à 1 lobe : corps étranger?

• Chez l’adulte : si DDB localisée : obstruction proximale? 

 NON SYSTEMATIQUE en routine

 à envisager si : 

- Prélèvements non invasifs répétés non contributifs et réponse TTT imparfaite

- TDM évocateur d’infection à MNT et expectorations non contributives

L’analyse cytologique peut apporter des arguments pour inhalation chr. (Mφ riches en 
graisses)

Pasteur MC et al. Thorax 2010



Déficits immunitaires 
• Primitifs

Déficit immunitaire commun variable (DDB : 18-68%)
Agammaglobulinémie liée à l’X (DDB : 7-20%)
Déficit en IgA
Déficit en sous classes (imputabilité variable, si hypoγ globale++)
Syndrome d’Hyper-IgE (syndrome de Job, mutation STAT-3)

• Acquis
VIH
Hémopathies lymphoïdes (LLC)
Chimiothérapie / anti-CD20
Transplantation d’organe (MMF? Hypoγ?)

Infection/inflammation bronchique chronique
• Infection à mycobactérie atypique
• Aspergillose broncho-pulmonaire allergique
• BPCO
• Asthme
• Syndrome des ongles jaunes
• Bronchiolite oblitérante, panbronchiolite diffuse, GVH

• Syndrome sino-bronchique

Séquellaires
• Post-infectieuses 
 Pneumonies bactériennes et virales (mycoplasme, adénovirus, 
rougeole, grippe, VRS)
 Coqueluche
 Tuberculose
• Inhalation de toxiques (chlore, ammonium, fumées,…)

Pathologies auto-immunes - inflammatoires
• Polyarthrite rhumatoïde
• Sd de Gougerot-Sjogren
• Polychondite atrophiante
• Lupus érythémateux disséminé 
• Cryoglobulinémie (VHC)
• Spondylarthrite ankylosante 
• Maladies inflammatoires intestinales : RCH > Crohn, maladie 

cœliaque 

Pathologie congénitale avec altération de la 
clairance muco-ciliaire 

• Mucoviscidose (CF) : 1/4500
• Dyskinésie ciliaire primitive (DCP) : 1/15-30 000
• Sd de Young (dilatation des bronches diffuse, sinusite, 

azoospermie obstructive, sans anomalie CFTR) 
• Sd de Williams-Campbell (absence de cartilage bronchique)
• Sd de Mounier-Kuhn (trachéo-bronchomégalie)

DDB diffuses

Adapté de Martin C et al., Rev Pneumol Clin 2018



Déficits immunitaires 
• Primitifs

Déficit immunitaire commun variable (DDB : 18-68%)
Agammaglobulinémie liée à l’X (DDB : 7-20%)
Déficit en IgA
Déficit en sous classes (imputabilité variable, si hypoγ globale++)
Syndrome d’Hyper-IgE (syndrome de Job, mutation STAT-3)

• Acquis
VIH
Hémopathies lymphoïdes (LLC)
Chimiothérapie / anti-CD20
Transplantation d’organe (MMF? Hypoγ?)

Infection/inflammation bronchique chronique
• Infection à mycobactérie atypique
• Aspergillose broncho-pulmonaire allergique
• BPCO
• Asthme
• Syndrome des ongles jaunes
• Bronchiolite oblitérante, panbronchiolite diffuse, GVH
• Syndrome sino-bronchique

Séquellaires
• Post-infectieuses +++
 Pneumonies bactériennes et virales (mycoplasme, adénovirus, 
rougeole, grippe, VRS)
 Coqueluche

 Tuberculose
• Inhalation de toxiques (chlore, ammonium, fumées,…)

Pathologies auto-immunes - inflammatoires
• Polyarthrite rhumatoïde
• Sd de Gougerot-Sjogren
• Polychondite atrophiante
• Lupus érythémateux disséminé 
• Cryoglobulinémie (VHC)
• Spondylarthrite ankylosante 
• Maladies inflammatoires intestinales : RCH > Crohn, maladie 

cœliaque 

Pathologie congénitale avec altération de la 
clairance muco-ciliaire 

• Mucoviscidose (CF) : 1/4500
• Dyskinésie ciliaire primitive (DCP) : 1/15-30 000
• Sd de Young (dilatation des bronches diffuse, sinusite, 

azoospermie obstructive, sans anomalie CFTR) 
• Sd de Williams-Campbell (absence de cartilage bronchique)
• Sd de Mounier-Kuhn (trachéo-bronchomégalie)

DDB diffuses : 
Etiologies fréquentes

Adapté de Martin C et al., Rev Pneumol Clin 2018



Déficits immunitaires 
• Primitifs

DICV (DDB : 18-68%)
Agammaglobulinémie liée à l’X (DDB : 7-20%)
Déficit en IgA
Déficit en sous classes d’IgG (imputabilité variable, si hypoγ
globale++)
Syndrome d’Hyper-IgE (syndrome de Job, mutation STAT-3)

• Acquis
VIH
Hémopathies lymphoïdes (LLC)
Chimiothérapie / anti-CD20
Transplantation d’organe

Infection / inflammation bronchique chronique
• Infection à mycobactérie atypique
• Aspergillose broncho-pulmonaire allergique
• BPCO / Asthme
• Syndrome des ongles jaunes
• Bronchiolite oblitérante, panbronchiolite diffuse, GVH

• Syndrome sino-bronchique (hors causes génétiques)

Séquellaires
• Post-infectieuses +++

Pneumonies bactériennes et virales (mycoplasme, adénovirus, 
rougeole, grippe, VRS)

Coqueluche
Tuberculose

• Inhalation de toxiques (chlore, ammonium, fumées,…)

Pathologies auto-immunes / inflammatoires
• Polyarthrite rhumatoïde
• Sd de Gougerot-Sjogren
• Polychondite atrophiante
• Lupus érythémateux disséminé 
• Cryoglobulinémie (VHC)
• Spondylarthrite ankylosante 

• Maladies inflammatoires intestinales : RCH > Crohn, 
maladie cœliaque 

Pathologie congénitale avec altération de la 
clairance muco-ciliaire
• Mucoviscidose (CF) : 1/4500

• Dyskinésie ciliaire primitive (DCP) : 1/15-30 000

• Sd de Young (dilatation des bronches diffuse, sinusite, 
azoospermie obstructive, sans anomalie CFTR) 

• Sd de Williams-Campbell (absence de cartilage bronchique)
• Sd de Mounier-Kuhn (trachéo-bronchomégalie)

DDB diffusesimpact de l’étiologie sur la prise 
en charge thérapeutique

Adapté de Martin C et al., Rev Pneumol Clin 2018



DDB diffusesimpact de l’étiologie sur la prise en charge thérapeutique

Traitement étiologique (ATB, substitution en Ig, modulateurs de CFTR, DNAse,…)

Physiothérapie adaptée
Prise en charge de l’atteinte ORL
CSI (MICI, asthme, bronchiolite associée)

Evaluation du pronostic – PEC adaptée selon génotype
Conseil génétique

Anticipation de complications potentielles
Centres experts, PNDS, associations de patients

Accès aux innovations thérapeutiques (eNAC- + inhalation SSH, …)



Enquête étiologique devant une DDB diffuse

Martin C et al, Rev Pneumol Clin 2018



Enquête étiologique devant une DDB diffuse

• Age de survenue (enfance/âge jeune, post 
ménopause)

• Topographie (sup/inf, LM-lingula, centrales)

• Lésions radiologiques associées (infiltrats, 
nodules, bronchiolite,…)

• Pathogènes colonisants

• Symptômes associés / évènements 
(exacerbations)

• Fonction respiratoire

Chalmers JD et al, Eur Respir Rev 2023; 32: 230015



ENQUÊTE ÉTIOLOGIQUE

Considérer systématiquement : 
• Anomalies bronchiques congénitales
• Inhalations répétées
• Antécédents d’IRB basse sévère 
• ID sous jacente (déficit humoral++)
• ABPA
• Mucoviscidose

Symptomatologie ORL
• DCP / CF
• Déficit immunitaire I ou II
• Syndrome des ongles jaunes = DDB + 

dystrophie unguéale + sinusite + 
pleurésie + lymphoedème primitif

• Asthme?
• Causal en l’absence d’autre cause identifiée

• Panbronchiolite diffuse 
• à évoquer si originaire d’extrême orient

• Connectivite
• PR+++ (3-5%), suivi spécifique si DDB
• Gougerot-Sjogren, LEAD, SPA, PCA, 

Marfan/Ehlers-Danlos, …

• MICI
• Evoquer DDB si toux chr. productive

• DCP
• Histoire néonatale
• Atcd de pb au niveau des VAS, dont otite 

moyenne

• Déficit en a1-AT
• Dépistage uniquement si emphysème basal 

à l’imagerie

Pasteur MC et al, Thorax 2010



Diagnostic et prise en charge de la DDB : bien évaluer pour mieux traiter

 Identification de traits traitables +++

Chalmers JD et al, Eur Respir Rev 2023; 32: 230015



Treatable traits in bronchiectasis

• Traits liés à l’étiologie

Chalmers JD et al, Eur Respir Rev 2023; 32: 230015



Treatable traits in bronchiectasis

• Traits pneumologiques
• Infection

• Inf° chr. à P. aeruginosa

• NTM

• Aspergillus (ABPA)

• Anomalies du mucus

• TVO / asthme / HRB

• Inflammation (PNN/Eo)

Chalmers JD et al, Eur Respir Rev 2023; 32: 230015



Treatable traits in bronchiectasis

• Traits extra-pulmonaires
• Psycho
• Etat nutritionnel
• RGO
• Cardio-vasc.
• ORL
• Anémie

• Traits liés à l’activité/au 
mode de vie
• Déconditionnement à l’effort
• Observance thérapeutique
• Pollution
• Tabac

Chalmers JD et al, Eur Respir Rev 2023; 32: 230015



Quel bilan ?

• Pour tous : - Dosage pondéral des Ig (IgG, IgA, IgM) et électrophorèse des protides sériques

- IgE totales, IgE spécifiques anti-Asp f, sérologie aspergillaire (IgG) (+/- prick-tests)

• Quel bilan immunologique complémentaire?
• Fn des habitudes locales/circonstances, systématique ou ciblé
• Taux basal d’Ac spécifiques anti-toxine tétanique / polysaccharides capsulaires de 

S.pneumoniae ou H.influenzae
• Evaluation de la réponse vaccinale
• Phénotypage lymphocytaire étendu
• Le reste au cas par cas, selon données bilan initial/tableau clinique/histoire familiale/inf°

particulières 

• Explorations digestives : 
• Assez « faciles » chez l’enfant
• Aspiration gastrique à évoquer après transplantation pulmonaire

Quel bilan étiologique ?

Pasteur MC et al. Thorax 2010



Recommandations ERS Task Force

Polverino E et al, ERJ 2018



Recommandations ERS Task Force

• Aucune étude n’a spécifiquement étudié l’intérêt d’un bilan systématique
comparativement à des investigations guidées par la clinique ou à l’absence de bilan 
étiologique.

• 4 études observationnelles ont décrit la proportion de patients adultes + DDB pour 
lesquels leur prise en charge a été modifiée par le bilan étiologique : de 7 à 37%

Polverino E et al, ERJ 2018



Diagnostic de DICV

• 1/10 000 à 1/50 000

• Sex ratio ≈ 1

• Age de début des Σ : 27 +/- 17 ans

• Age au Dg : 35 +/- 16 ans

• Manifestations cliniques :
Infections récurrentes (sino-bronchiques+++)

Manifestations auto-immunes (cytopénies++)

Hyperplasie lymphoïde (1/3)

Granulomes (8-22%)

Néoplasies : LNH (50-70 ans)/ K gastrique

• Cause de décès la + fréquente = LNH

puis infections respiratoires chr. / Insuff. respir. chr., 

MICI, IHC, inf° virales

• Déficit en IgG et IgA +/- IgM, en l’absence de cause 
acquise (ou non) de déficit en Ig
• Série européenne (n=181)

IgG = 2,1 +/- 1,65 g/L (N > 7 g/L)
IgA : indétectables dans 50% des cas
IgM : diminuées dans ¾ des cas dont 30% 
indétectables

• Déficit de réponse humorale (post vaccinale / RAI 
système ABO)

• Numération des populations λ (B, T, NK)
• % et nb de Ly B (CD19+) normaux
• Anomalie de répartition des sous populations 

Ly B : 
 Déficit en Ly B mémoires commutés (CD27+ 

IgM- IgD-)

=> INTERET D’UNE CONSULTATION SPECIALISEE / DMD si suspicion clinique ou biologique

Pneumopathie interstitielle lymphocytaire 
et granulomateuse (GLILD)



UK

150 patients adultes (56 H/ 94 F), Dg/TDM

Dg étiologique
• Anamnèse

• Recherche mutations CFTR (146 pts), si + : 
o Test de la sueur

• DP des Ig, sous classes IgG, réponse vaccinale 
(PPV23), fn neutrophiles

• Fn ciliaire (vidéomicroscopie)

• Apha-1-antitrypsine (taux/phénotype)

• Bilan aspergillaire = IgE anti-aspergillaires, si + : 
o IgE totales
o Sérologie aspergillaire (IgG)
o Mycologie des crachats

Médiane : 14 ans

Pasteur MC et al., AJRCCM 2000



Déficits immunitaires

Pasteur MC et al., AJRCCM 2000

N = 11 N = 6

UK, 150 patients adultes (56 H/ 94 F), 
Bilan étiologique dont dosage pondéral des Ig, sous classes IgG, réponse vaccinale (PPV23), fn neutrophiles

SPAD ?



Greffé rénal sous MMF



Greffé rénal sous MMFHypogammaglobulinémie ? Altération de la clairance muco-ciliaire ?

Sinusite ?



Hypogammaglobulinémie ? Altération de la clairance muco-ciliaire ?



ABPA

IgE Asp f (+) : n=28 (19%)

Dg ABPA probable : n=11 (7,4%)

• Seulement 2 pts séro (+) (IgG) vs 60% 
dans une autre étude

• 2 pts porteurs d’1 mutation CFTR

17 pts IgE Asp f (+) sans autre argument pour 
ABPA

• 13 atopiques

• 1 CF

Pasteur MC et al., AJRCCM 2000



≥ 6 critères parmi les 11 suivants : 

Asano K et al., J Allergy Clin Immunol 2021

Si manquant ABPA « probable »

Non indispensable si 
autres critères présents

Si manquant ABPA « probable »





Fe 80 ans
Toux (très) ancienne
Destruction LID/lingula
Situs inversus



• Chez les enfants : 

- pas d’autre cause identifiée à la DDB

- rhinite persistante depuis la période néonatale

- détresse respiratoire néonatale

- dextrocardie

• Chez les adultes : uniquement en cas de troubles chroniques du tractus 
respiratoire haut ou d’otite moyenne, notamment si :

- pb depuis l’enfance

- otite moyenne chr. dans l’enfance

- bronchectasies prédominant au LM

- infertilité ou dextrocardie

 Mesure du NO nasal (Test à la saccharine abandonné car peu spécifique)

Seuil variable selon techniques, effondré si DCP (attention diminution possible 
si CF/infection)

• Chez l’adulte :

Si plusieurs éléments parmi : 

• Toux grasse persistante depuis l’enfance

• Anomalies de latéralisation

• Anomalies cardiaques congénitales

• Polypose nasale ou rhino-sinusite chr.

• Maladie chronique de l’oreille moyenne +/-
hypoacousie/surdité

• DRA néonatale ou admission néonatale en USI si 
né à terme

Quand explorer la 
fonction ciliaire? 

Pasteur MC et al. Thorax 2010
Polverino E et al., ERJ 2018

NO nasal 
Vidéo-microscopie à haute vitesse
Microscopie électronique
Immunofluorescence
Recherche de mutations génétiques



Non 
contributif**

** Absence de 2 mutations clairement 
pathologique dans un gène de DCP

*** Contrôlé au moins 2 fois dans de 
bonnes conditions

Démarche diagnostique DCP



41

N=641 (construction) / 157 (validation) 
Age médian : 9 ans / 3 ans

PrImary CiliARy DyskinesiA Rule





Quel bilan ?

• Chez tous les enfants et adultes ≤ 40 ans + DDB

• Chez les adultes :
• Âge au Dg > 40 ans sans autre cause de DDB 

identifiée
• Isolement répété de S. aureus dans les crachats
• Signes de malabsorption
• Infertilité masculine primaire
• Bronchectasies prédominantes aux lobes 

supérieurs
• Stéatorrhée dans l’enfance

• Quelles explorations ? 
• 2 mesures du chlore sudoral = test de la sueur 

(pathologique si ions Cl- > 60 mM, N < 30 mM; 
après application locale de pilocarpine)
• Recherche de mutations génétiques de CFTR

Quand rechercher une 
mucoviscidose?

• Explorations pour CF : jeunes adultes ou s. cliniques 
évocateurs :

• Prédominance supérieure des DDB

• Polypose nasale ou rhinosinusite chronique

• Pancréatite à répétition

• Infertilité masculine primaire

• Malabsorption

Test de la sueur (chlore sudoral)
Autres biomarqueurs du transport CFTR-médié du Cl-

(Différence de potentiel trans-épithélial nasal, organoïdes rectaux, 
étude électrophysiologique de l’activité de CFTR)

Mutations du gène CFTR

Pasteur MC et al. Thorax 2010
Polverino E et al., ERJ 2018
Noel S et al., J Physiol 2022



UK

150 patients adultes (56 H/ 94 F), Dg/TDM

Dg étiologique
• Anamnèse

• Recherche mutations CFTR (146 pts), si + : 
o Test de la sueur

• DP des Ig, sous classes IgG, réponse vaccinale 
(PPV23), fn neutrophiles

• Fn ciliaire (vidéomicroscopie)

• Apha-1-antitrypsine (taux/phénotype)

• Bilan aspergillaire = IgE anti-aspergillaires, si + : 
o IgE totales
o Sérologie aspergillaire (IgG)
o Mycologie des crachats

Pasteur MC et al., AJRCCM 2000

Causes héréditaires ?



Causes héréditaires

• 11 patients CFTR mutés (7,5%)

• 5 mucoviscidoses (3,4%)

• 2 Pi-MZ (a1-AT : 0,7 et 0,85 g/L)

• 3 DCP dont 1 sd de Kartagener

Pasteur MC et al., AJRCCM 2000



Pasteur MC et al., AJRCCM 2000



Algorithme diagnostique

Araujo D et al., Eur Respir J 2017; 50: 1701289



2502 patients évalués (10 centres ≠)

DDB “idiopathiques”

n=1046 (41.8%) versus n=726 (29.0%)

p<0.0001

Mais :

Données de registres

Algorithmes dg diffèrent entre centres

Certaines associations maladie/BE 
restent spéculatives

Araujo D et al., Eur Respir J 2017; 50: 1701289



Schlemmer F et al., J Clin Med 2021



Schlemmer F et al., J Clin Med 2021



Schlemmer F et al., J Clin Med 2021



Schlemmer F et al., J Clin Med 2021



Diagnostic étiologique de DDB

Démarche pragmatique : adaptée au contexte, à l’anamnèse et aux données cliniques et TDM (thorax + sinus)

et + globale : comorbidités, caractéristiques endotypiques => identification de « traits traitables »

Bilan biologique : 

• NFS – biologie standard – sérologies VIH - VHC 

• Electrophorèse des protides + dosage pondéral des immunoglobulines +/- sous classes d’IgG (si baisse des IgG++) + réponse vaccinale ?

• Bilan aspergillaire : IgE totales, sérologie, IgE spécifiques/recombinantes, (tests cutanés)

• Bilan auto-immun : selon le contexte…  FR, anti-CCP, FAN, anti-ENA, ANCA, cryoglobulinémie si VHC+

Envisager une cause génétique : si symptômes depuis l’enfance (< 15 ans), symptômes ORL, tb. digestifs ou dextrocardie, P. aeruginosa ou S. aureus

• Mucoviscidose/CFTR-RD si arguments/âge<40 ans : test de la sueur + mutations CFTR, élastase fécale (si diarrhée: effondrée)

Si arguments cliniques solides ou test de la sueur intermédiaire : mesure de la différence de potentiel transépithélial nasal, évaporimétrie

± analyse complète du gène et de l’ARN CFTR 

• DCP si arguments : NO nasal, génétique d’emblée si situs inversus / dextrocardie

Si NO nasal abaissé et/ou arguments cliniques solides : biopsie nasale pour étude du mouvement ciliaire (MET +/- HSVM) +/- génétique

• Déficit en alpha-1-antitrypsine (dosage plasmatique +/- phénotypage Pi) : uniquement si emphysème

Bilan microbiologique : Ex. des crachats +/- endoscopie bronchique pour bactério, mycobactériologie, mycologie

Approche multidisciplinaire / Centres experts
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