
Pneumopathies interstitielles diffuses 

(PID) – Partie 2



Les formes chroniques



Tableau clinique des PID

• Dyspnée habituellement 
d'installation progressive, 
toux non productive.

• Éléments d'orientation :
– Âge, sexe

– Tabagisme

– Durée de la maladie 

– Fièvre

– Médicaments consommés

– Histoire familiale

– Profession, occupations.

• Rarement :

– Hémoptysies

– Sifflements 

– Douleurs thoraciques

• A l'examen : 

– râles crépitants (type « 

Velcro »)

– cœur pulmonaire

– hippocratisme digital



Bilan

• Biologie : FAN, FR, ANCA, AC anti-membrane 

basale glomérulaire

• RX thorax

• TDM thorax (de haute résolution)

• EFR : déficit restrictif  :↓CPT, ↓CRF, ↓VR avec 

rapport VEMS/CV normal, ↓diffusion CO

• Gazométrie : hypoxémie 

• LBA

• Biopsie pulmonaire : transbronchique, à ciel ouvert.



TDM thoracique







Classification





La lymphangite carcinomateuse

• Forme particulière de métastases pulmonaires

• Souvent associée à d’autres métastases 

intrathoraciques (épanchement pleural, 

adénopathies) et extrathoraciques

• Aboutit une véritable pétrification de l’arbre 

bronchique



Diagnostic formel: biopsie pulmonaire

• Distension canaux lymphatiques en amont 

emboles tumoraux

– NB il n’existe pas de canaux lymphatiques dans 

l’interstitium alvéolaire

• Infiltration tumorale espace interstitiel 

périlymphatique

• Œdème intertsitiel

• Réaction fibroblastique

• Alvéolite néoplasique au stade terminal



Pathogénie

• Invasion rétrograde à partir du canal thoracique

• Métastases par voie hématogène

– Tableau d’embolie pulmonaire

• Métastases par voie ganglionnaire lymphatique



Tableau clinique

• Non spécifique, peut être d’installation rapide

• Dyspnée d’effort évoluant vers la détresse

• Toux, râles non spécifiques

• Atteinte majeure de l’état général

• Tableau d’HTAP avec signes d’insuffisance 

cardiaque droite (OMI) 



Imagerie

• Syndrome interstitiel réticulo-nodulaire

• TDM : images interstitielles périphériques 

(épaississement, nodules), verre dépoli (alvéolite 

néoplasique), épanchements pleuraux





Diagnostic de certitude

• Biopsie transbronchique 

• LBA



Pronostic

• Très mauvais

– Survie à 3 mois: 50 %

– Survie à 6 mois: 15 %

• Effet symptomatique des corticoïdes

• Parfois réponse au traitement systémique 

antitumoral



Maladies de système

• Connectivites
– Lupus

– Myosites inflammatoires (dermato-, poly-)

– Mixtes 

• Vascularites
– Granulomatose avec polyangéite (de Wegener), polyangéite 

microscopique

– Syndrome de Church-Strauss

– Maladie de Behçet

– Purpura rhumatoïde

– Cryoglobulinémie  

• Syndrome de Goodpasture (AC anti-MB)









Pneumopathies interstitielles 

diffuses idiopathiques

















Les formes fibrosantes



Fibrose pulmonaire idiopathique
• 60 % des PID

• Apparition progressive entre 50 et 70 ans avec 
dyspnée d'effort, toux non productive et 
parfois signes généraux; hippocratisme digital 
présent dans près de la moitié des cas

• Facteur de risque pour le cancer bronchique (x 
7)

• Diagnostic de certitude : biopsie pulmonaire

• Diagnostic de probabilité : contexte clinique et 
TDM

• LBA : prédominance de polynucléaires 
neutrophiles

• TDM thoracique : réticulations périphériques 
beaucoup plus marquées aux bases, images en 
rayon de miel, diminution du volume des lobes 
inférieurs

• Corticothérapie peu efficace



Facteurs et mécanismes mis en jeu 

dans le développement de la FPI
Les atteintes caractéristiques

se situent dans le secteur 

interstitiel, avec une 

multiplication des fibroblastes et 

leur différenciation en 

myofibroblastes, des dépôts de 

collagène, une réparation 

exacerbée, une reprogrammation 

des pneumocytes de type 2, du 

mucus riche en mucine gélifiante 

MUC5B sécrétée par les cellules 

Club dans la lumière alvéolaire, 

et une accumulation de cellules 

immunitaires. Le poumon

perd en souplesse et en volume.











Pour la fibrose pulmonaire idiopathique



Pneumopathie interstitielle non spécifique 

(PINS)
• Caractérisée histologiquement par une 

uniformité temporelle et spatiale des 
lésions avec prédominance d'infiltrats 
interstitiels inflammatoires 
lymphoplasmocytaires

• Idiopathique (50% des cas) ou dans le 
contexte de connectivite, de prise 
médicamenteuse, d'exposition à un agent 
organique inhalé, dans les suites d'une 
agression pulmonaire (infections, SDRA)

• Tableau clinique similaire à celui de la 
fibrose pulmonaire idiopathique

• TDM thorax : image en verre dépoli,
bilatérale et symétrique, prédominant aux 
bases pulmonaires et à la région sous-
pleurale

• Traitement : corticothérapie orale avec 
pronostic relativement bon





Les formes liées au tabac



Bronchiolite respiratoire avec 

pneumopathie interstitielle
• rare

• observée chez les fumeurs

• associe bronchiolite respiratoire et 
lésions diffuses interstitielles

• symptômes: dyspnée, toux

• LBA : prédominance de 
macrophages avec des inclusions 
cytoplasmiques pigmentées

• Emphysème centrolobulaire 
fréquent

• Évolution favorable à l’arrêt du 
tabac





Pneumopathie interstitielle desquamative

• rare

• touche l’homme jeune (vers 

30 – 50 ans), presque toujours 

fumeur

• accumulation de macrophages 

intra-alvéolaires

• atteinte pulmonaire diffuse et 

uniforme

• traitement : arrêt du tabac et 

corticothérapie



Les formes aiguës/subaiguës



Pneumopathie interstitielle aiguë

• forme rapidement 

progressive de PID : 

dommage alvéolaire 

diffus

• correspond au SDRA de 

cause inconnue



Pneumopathie organisée cryptogénique 
(bronchiolite oblitérante avec pneumopathie organisée)
• Histologiquement obstruction 

endoluminale des espaces aériens distaux 
par un tissu de granulation fibreux 
constitué de cellules inflammatoires de 
fibroblastes et de tissu conjonctif

• Installation subaiguë associant toux sèche, 
dyspnée d'effort et altération de l'état 
général souvent suite à un épisode d'allure 
infectieuse

• Auscultation pulmonaire : râles crépitants

• LBA : augmentation du nombre absolu des 
lymphocytes avec diminution du rapport 
CD4/ CD8, augmentation des 
polynucléaires neutrophiles et éosinophiles

• TDM thorax : zones de condensation 
parenchymateuse, uni ou bilatérales, 
souvent migratrices



Le SDRA

SYNDROME DE DETRESSE 

RESPIRATOIRE AIGUË 

(ARDS)





Définition euro-américaine (1994)

atteinte pulmonaire à début aigu avec

• PaO2 / FiO2 < 200 mm Hg (qu'il y ait PEEP ou non) 

– si entre 200 et 300 = ALI  (acute lung injury)

• infiltrats pulmonaires bilatéraux à la radiographie de 
thorax

• P cap pulm < 18 mm Hg (si mesurée) ou absence 
d'évidence clinique d'hypertension de l'oreillette 
gauche

Sont donc exclus du SDRA l'insuffisance cardiaque 
gauche (œdème pulmonaire hémodynamique) et la 
décompensation aiguë de maladies pulmonaires 
chroniques (ex. BPCO)



Nouvelle définition dite de Berlin









Principales étiologies à envisager chez le 

patient cancéreux

a) lésions directes du poumon :
• aspiration pulmonaire (fausse déglutition)

• infections pulmonaires diffuses : Pneumocystis jiroveci, CMV ...

• cancer : lymphangite pulmonaire, leucostase

• pneumopathie de lyse

• hémorragie alvéolaire diffuse

• cytostatiques : bléomycine, BCNU, busulfan, MTX, CPA, MMC, 
AraC haute dose, MTX it

• BRM : IL-2, syndrome de l'acide rétinoïque

• radiothérapie (TBI)

• GVHD

• cyclosporine A

b) lésions indirectes du poumon :
– sepsis

– transfusions (leuco-agglutinines)



Dans les leucémies



Traitement

• Traitement de la cause sous-jacente : antibiotiques, 
corticoïdes ...

• Ventilation mécanique : ventilation protectrice à faible 
volume courant (hypercapnie permissive)

– envisager VNI avant l'intubation chez l'immunodéprimé avec 
AI (8 à 15 cm H2O ) + PEP (5 à 10 cm H2O) 

• Maintien d'un état circulatoire correct : expanseurs, 
inotropes (dobutamine), dopamine

• Réduction de la consommation d'oxygène : 
antipyrétiques, sédatifs



Remarques

• L'existence de troubles cérébraux (hémorragies, lésion 
expansive, HTIC, AVC) est une contre-indication à 
l'hypercapnie permissive

• Au stade tardif  (après 3 à 8 jours), en cas de réaction 
inflammatoire et fibrosante : corticothérapie à raison de 
2 mg/ kg de méthylprednisolone toutes les 6 h pdt 15 
jours, suivi, en cas de détubation, d'une diminution 
progressive sur plusieurs semaines



Hypercapnie permissive
• objectif  : ne pas dépasser une pression de plateau de 30 cm H2O 

• mode ventilation :

– PEEP 5 à 10 cm H2O (niveau optimal controversé) ; > 10 si aspect de poumons blancs à la RX; rester < 20 cm 
H2O

– volume contrôlé (permet de mieux évaluer Pplat) avec VT de 5 à 10 ml/kg (pause téléinspiratoire de 0,2 à 0,5 
sec) ou pression contrôlée (avec rapport I/E entre 1 et 2)

• FiO2 : pour maintenir SaO2 > ou = 88%, tout en restant < 96 % 

• PaCO2 par montée progressive (10 mm Hg/h) jusqu'à 80 mm Hg (parfois 100 dans l'ARDS très 
sévère)
! alcalose de reventilation et collapsus lors de l' amélioration !

• pH artériel : le maintenir > 7,15 (sinon perfusion lente de bicarbonate)

• sédation (midazolan + morphine, voire curarisation si elle permet d’obtenir une Pplat <30) en vue de 
bloquer l'accroissement de la commande ventilatoire liée à l'hypercapnie

• limiter FR à 20-25/min

• limiter VT spontanés ou excessifs (risque d'autoPEEP)

• risque de dérecrutement (et donc désaturation) lors des aspirations trachéales

• tout changement des conditions du respirateur doit entraîner un contrôle de gazométrie endéans les 15 
minutes

• suivi : monitoring Pplateau, RX thorax, échographie pulmonaire (ponction épanchements pleuraux), 
cathéter artériel, échocardiographie (dépister coeur pulmonaire aigu) 



Pneumopathie organisée

Initialement dénommée bronchiolite oblitérante 

avec pneumopathie organisée 

(« BOOP ») 

5 à 10 % des PID





Physiopathologie obscure



Tableau clinique
• généralement subaigu (en quelques semaines) : toux sèche, dyspnée, fièvre, 

asthénie, perte pondérale

• parfois : toux productive, douleurs thoraciques, arthralgies, myalgies, sudations 
nocturnes

• rarement : hémoptysies

• à l’auscultation : râles fins crépitants inspiratoires au niveau des zones atteintes

• beaucoup plus rarement :

– formes aiguës (fulminantes) avec installation en moins de 2 semaines et 
tableau de SDRA

– formes rapidement progressives conduisant à la détresse respiratoire ou au 
décès avec installation en quelques semaines à deux mois, opacités alvéolaires 
et interstitielles, contexte particulier (formes secondaires) et prédominance 
PN au LBA

– formes nodulaires : découvertes chirurgicales

– pneumonie focale organisée 

– formes cicatricielles

– pneumonie fibrineuse aiguë organisée 

• biologie :syndrome inflammatoire (CRP élevée, hyperleucocytose)

• EFR : léger trouble restrictif, diminution KCO, hypoxémie modérée

• LBA : alvéolite panachée avec prédominance de lymphocytes (20 à 40%), discrète 
élévation des PN neutrophiles (10 à 15%) et éosinophiles (5%) 



Imagerie

• typiquement : opacités bilatérales, à type de condensation avec 
bronchogramme aérique ou de verre dépoli, prédominant dans les 
régions sous-pleurales ou aux bases, à caractère multifocal et migratoire 
(40 à 70%), régressant par le centre (halo inversé)

• autres signes (peu fréquents) : 
– épanchements pleuraux (< 5%)

– adénopathies médiastinales

– dilatations bronchiques

– pneumatocèles

– nodules excavés

• autres formes :
– forme infiltrante diffuse (10 à 30%)

– nodule isolé (5 à 10%) suspect de cancer

– nodules multiples (rare) 





Biopsie

= espaces alvéolaires colorisés par des fibroblastes qui prolifèrent et comblent les 
alvéoles sans endommager l’architecture du parenchyme (= bourgeons 
cellulaires intra-alvéolaires « alvéolite végétante »: corps de Masson)

• présents dans la lumières des espaces aériens distaux et très vascularisés

• prédominance de l’atteinte endoalvéolaire

• respect de l’architecture alvéolaire

• absence de germes, granulomes, cellules tumorales, microabcès, vascularites à 
l’examen histologique

Ces bourgeons existent dans d'autres pathologies : pneumopathie 
d’hypersensibilité, pneumonie chronique à éosinophiles, maladie de Wegener, 
agressions toxiques, infections ... 



Diagnostic

Basé sur la présentation radio-clinique compatible et 

l’entité histologique (obtenue par biopsie transbronchique 

ou par vidéo-chirurgie) 

 : 

- granulomatose de Wegener

- pneumopathie interstitielle non spécifique 

- pneumopathie d’hypersensibilité 

- lymphome pulmonaire primitif



Formes secondaires et cryptogéniques

• Formes secondaires :

– infection bactérienne ou virale (le plus souvent)

– toxicité médicamenteuse : consulter www.pneumotox.com

– connectivites et vascularites

– affection néoplasique

– radiothérapie pour cancer mammaire (touche 2,5% des 

patientes) : frappe en dehors des champs d’irradiation

• Sans cause identifiable : cryptogénique (diagnostic 

d’exclusion) 

http://www.pneumotox.com/




Traitement

• corticothérapie : prednisone (0,75 mg/kg/j pendant 4 
semaines) avec réponse rapide (cliniquement en 48h et 
radiologiquement en quelques jours) puis 20 mg/j 12 sem et 
à réduire progressivement sur 24 mois en tout (parfois plus 
en cas de rechute).

• rechutes fréquentes (50%), souvent au cours de la première 
année, même sous faible dose de corticoïdes 
- si survient sous > 20 mg/j prednisone : revoir le diagnostic 
(lymphome ?)

• évolution fatale dans une minorité des cas (avec SDRA)

• autres traitements : 
° immunosuppresseurs (CPA, azathioprine)
° macrolides (chlarythromycine 250 mg 2x/j 2 mois)



Les formes rares



Pneumopathie interstitielle lymphocytaire

• très rare

• maladie lymphoproliférative du 
poumon ( : BALT)

• infiltrat lymphoïde interstitiel 
dense: nécessite étude 
immunohistochimique et/ou 
génétique ( : lymphomes)

• LBA: lymphocytose polyclonale

• Souvent associée à syndrome de 
Gougerot-Sjögren

• Adénopathies hilaires et 
médiastinales fréquentes

• Traitement : corticoïdes



Fibroélastose 

pleuroparenchymateuse idiopathique



En pratique



Que faire devant une PID idiopathique?



Abord pharmacologique
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