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Au moment d’être admis à devenir membre de la profession médicale, je 
m’engage solennellement à consacrer ma vie au service de l’humanité. 

Je traiterai mes maîtres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont 
dus. 
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Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés. 

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir l’honneur et les 
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Les médecins seront mes frères. 

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune 
considération politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et 

mon patient. 

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dès sa 
conception. 

Même sous la menace, je n’userai pas mes connaissances médicales d’une 
façon contraire aux lois de l’humanité. 

Je m’y engage librement et sur mon honneur. 
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Liste des abréviations : 
ABPA   : Aspergillose bronchopulmonaire allergique. 

ACFA   : Arythmie cardiaque par fibrillation auriculaire. 

ADP   : Adénopathie. 

ADO   : Antidiabétiques oraux. 

AEC   : Cellule alvéolaire epithéliale. 

AEG   : Altération de l’état général. 

ALAT   : American Latin thoracic Association 

ANCA   : Anticorps antineutrophilecytoplasmatique 

ATCD   : Antécédents. 

ATS   : American Thoracic Society. 

BBE   : Biopsie bronchique étagée. 

BPCO   : La bronchopneumopathie chronique obstructive 

BPC   : Biopsie pulmonaire chirurgicale. 

BTB   : Biopsie trans-bronchique. 

CPT   : Capacité pulmonaire totale. 

CRP   : Protéine C-réactive 



CTC   : Corticothérapie. 

CVF   : Capacité vitale forcée 

DAD   : Dommage alvéolaire diffus 

DIP   : La pneumopathie interstitielle desquamative. 

DLCO   : Capacité de diffusion du monoxyde de carbone 

EBUS   : Écho-endoscopie bronchique. 

ECA   : L’enzyme de conversion de l’angiotensine 

EFR   : Exploration fonctionnelle respiratoire. 

ERS   : European Respiratory Society. 

FEPP   : Fibroélastose pleuroparenchymateuse. 

FIAES   : Fibrose intra-alvéolaire avec élastose septale. 

FPI   : La fibrose pulmonaire idiopathique. 

JRS   : Japanese Respiratory Society 

HAG   : hypertrophie auriculaire gauche 

HAD   : hypertrophie auriculaire droite 

HD   : Hippocratisme digital. 

HIA   : Hémorragies intra-alvéolaires.  

HTA   : Hypertension artérielle. 

HTP   : Hypertension pulmonaire. 

HVG   : hypertrophie ventriculaire gauche 

IPAF   : Interstitial Pneumonia with Autoimmune Features. 

IRA   : Insuffisance rénale aigue. 

LAM   : Lymphangioléiomyomatose. 

LBA   : Lavage broncho alvéolaire. 



LED   : Lupus érythémateux disséminé. 

LIP   : La pneumopathie interstitielle lymphocytaire. 

mIP   : Minimum intensity projection 

MIP   : Maximum intensity projection 

MTX   : Méthotrexate. 

NAC   : N-acétyle-cystéine. 

NFS   : Numération formule sanguine. 

OAP   : Œdème pulmonaire aigu. 

OMI   : Œdème des membres inférieurs. 

PaO2   : Pression partielle d'oxygène. 

PHS   : Pneumopathies d’hypersensibilités.  

PIC   : Pneumopathie interstitielle commune. 

PID   : Pneumopathies infiltrantes diffuses. 

PIDC   : Pneumopathies infiltrantes diffuses chroniques. 

PII   : Pneumopathies infiltrantes idiopathiques. 

PINS   : La pneumopathie interstitielle non spécifique. 

POC   : La pneumopathie organisée cryptogé nique. 

PR   : Polyarthrite rhumatoïde. 

RGO   : Reflux gastro-œsophagien. 

RHJ   : Reflux hépato jugulaire. 

RT   : Radio thorax. 

SGS   : Le syndrome de Gougerot-Sjögren. 

SSc   : Sclérodermie systémique 

TDM   : Tomodensitométrie. 



TDM-HR : La tomodensitométrie à haute résolution. 

TVM   : trouble ventilatoire mixte 

TVO   : trouble ventilatoire obstructive 

TVR   : trouble ventilatoire restrictif     

VG   : ventricule gauche. 

 

 

 

 

 

 

 

 
 
 
 
 
 

 
 
 

Plan 
 

  
 
 



 
 

 

 

 

 

INTRODICTION  1 
I. Généralités : 2 

A. Pneumopathies interstitielles diffuses fibrosantes  2 
B. Objectif de l’étude 2 

MATREISLS ET METHODES  3 
RESULTATS  6 
I. Aspects épidémiologiques  7 

1. Incidence annuelle  7 
2. Age  8 
3. Répartition des cas selon le sexe  9 

II. Antécédents pathologiques  9 
1. Tabagisme chronique  9 
2. Expositions professionnelles et domestiques  10 
3. Antécédents personnels significatifs  11 
4. Antécédents familiaux  12 
5. Prise médicamenteuses au long cours  12 

III. Profil clinique  13 
1. Signes fonctionnels  13 
2. Signes physiques  14 

IV. Profil para clinique  15 
1. Études radiologiques  15 
2. Épreuves fonctionnelles respiratoires  20 
3. Explorations cardiologiques  21 
4. Bilan ophtalmologique  21 
5. Bilan biologique  21 
6. Bronchoscopie  23 
7. Biopsie pulmonaire chirurgicale  23 
8. Biopsie des glandes salivaires accessoires  23 

V. Aspects étiologiques :  23 
1. Pneumopathies fibrosantes idiopathiques  23 
2. Pneumopathies fibrosantes secondaires  25 

VI. Traitement  25 
1. Traitement étiologique :  25 



2. Traitement symptomatique/traitement des comorbidités  25 
VII. Suivi des patients et évolution :  26 

3. Favorable  26 
4. Défavorable  27 

DISCUSSION  28 
I. Rappel pneumopathies interstitielles diffuses  29 
A. Rappel anatomique 30 

1. L’interstitium pulmonaire  31 
2. Le lobule pulmonaire  31 
3. L’alvéole pulmonaire et le surfactant  32 

B. Physiopathologie des PID 34 
1. Prédisposition génétique dans les PID  36 
2. Les facteurs environnementaux : 38 
3. Comorbidités associées au développement des PID  40 

II. Aspect épidémiologique 42 
A. Données générales  42 
B. Le genre  43 

1. Age  44 
C. Facteurs de risque  44 

1. Tabagisme : 44 
2. Expositions professionnelles et domestiques  45 
3. Reflux gastro-œsophagien RGO  46 
4. Autres antécédents pathologiques  47 
5. Prédisposition génétique  47 

III. Profil clinique  48 
A. Signes fonctionnels thoraciques  48 

1. La dyspnée  48 
2. La toux  48 
3. La douleur thoracique   49 
4. L’hémoptysie  49 
5. Au total  49 

B. Signes fonctionnels extra-thoraciques  50 
C. Examen clinique  51 

1. Signes respiratoires  51 
2. Signes extra respiratoires  53 

IV. Profil paraclinique.  55 
A. Études radiologiques  55 

1. Radiographie thoracique standard face et profil : 55 
2. Tomodensitométrie thoracique haute résolution en coupes fines 

(TDM- HR) : Étape clé de la démarche diagnostique étiologique des 
PID. 

56 

B. Explorations fonctionnelles respiratoires  68 
1. Explorations fonctionnelles respiratoires et PIDC 68 

C. Gazométrie artérielle a l’air ambiant  70 



D. Le bilan biologique  70 
E. Bronchoscopie  71 

1. Aspect macroscopique  72 
2. Lavage broncho alvéolaire (LBA)  72 
3. Biopsies bronchiques étagées  75 
4. Autres examens complémentaires à la bronchoscopie  75 

F. Biopsie pulmonaire chirurgicale (BPC)  76 
1. Indications  76 
2. Modalités techniques de la biopsie pulmonaire : 78 

V. Aspects étiologiques  79 
A. Pneumopathies fibrosantes secondaires 81 
B. Pneumopathies fibrosantes idiopathiques  87 

VI. Traitement  93 
1. But  94 
2. Moyens  94 

VII. Evolution et pronostic  101 
CONCLUSION  103 
RESUMES  105 
ANNEXES  111 
BIBLIOGRAPHIE  123 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



Profil clinique, biologique et radioogique des pneumopathies interstitielles diffuses. 
 

 

 

- 1 - 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

INTRODUCTION 
 

  
  

 
 

 

 
 
 
 



Profil clinique, biologique et radioogique des pneumopathies interstitielles diffuses. 
 

 

 

- 2 - 

I. Généralités :  

A. Pneumopathies interstitielles diffuses fibrosantes : 

Les pneumopathies interstitielles diffuses (PID) sont un groupe de pathologies 

caractérisées par une infiltration du parenchyme pulmonaire par des lésions inflammatoires et 

fibreuses. 

Elles touchent essentiellement le compartiment interstitiel mais peuvent aussi concerner 

le compartiment alvéolaire et le lit capillaire pulmonaire. Regroupant plus de 150 affections de 

sévérité variable, les PID peuvent avoir un risque d’insuffisance respiratoire mettant en jeu le 

pronostic vital. 

Leur expression clinique riche à la fois thoracique et extra-thoraciques les rend parmi les 

maladies les plus invalidantes. L’infiltration des structures anatomiques bronchopulmonaires 

interstitielles se traduit cliniquement par des symptômes non spécifiques dominés par la 

dyspnée et la toux, et radiologiquement par des opacités infiltrantes diffuses. 

L’approche diagnostique des PID idiopathiques se doit d’être multidisciplinaire, intégrant 

les données cliniques, radiologiques, et anatomopathologiques. 

B. Objectif de l’étude 

Ce travail abordera les pneumopathies interstitielles développant une fibrose pulmonaire 

chez un groupe de patients afin de fournir des données cliniques, biologiques et radiologiques, 

à travers une étude descriptive et rétrospective menée au sein du service de Pneumologie à 

l’hôpital militaire Avicenne.   
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I. Type et lieu de l’étude :  

Il s'agit d'une étude rétrospective sur les dossiers des malades porteurs de 

pneumopathies interstitielles diffuses chroniques fibrosantes hospitalisés au service de 

pneumologie, ou vus en consultation de pneumologie à l’hôpital militaire Avicenne Marrakech.  

II. Période de l’étude :  

Nous rapportons une série de 40 cas de pneumopathies interstitielles diffuses chroniques 

fibrosantes, colligés sur une période de 3 ans entre janvier 2019 et décembre 2021 au service 

de pneumologie de l’hôpital militaire Avicenne Marrakech.  

III. Population étudiée :  

1. Critères d’inclusion :  

Sont inclus dans notre étude tous les patients âgés de plus de 18 ans, de sexe féminin et 

masculin, hospitalisés au service de pneumologie, ou vus en consultation de pneumologie à 

l’hôpital militaire Avicenne Marrakech durant une période de 3 ans entre janvier 2019 et 

décembre 2021, et qui présentent une pneumopathie interstitielle diffuse chronique fibrosante, 

évoquée par le scanner thoracique et confirmée par l’évolution. 

2. Critères d’exclusion :  

• Lymphangite carcinomateuse. 

• Pneumopathies infiltratives diffuses de moins de 3 mois d’évolution. 

• Insuffisance cardiaque gauche. 

• Pneumopathies infectieuses, opportunistes ou non opportunistes ou de 

l’immunodéprimé, de type viral notamment POST COVID, tuberculeuses, pneumocystose 

et autres. 

• Pneumopathies toxiques, médicamenteuses. 
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IV. Méthode de recueil des données : 

• Tous les dossiers ont été analysés grâce à une fiche d’exploitation préétablie (Annexe). 

• Étude statistique : réalisée par le logiciel Microsoft Excel. 
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I. Aspects épidémiologiques : 

1. Incidence annuelle : 

Durant notre période d’étude, 40 patients ont été vus au service de pneumologie de 

l’hôpital Militaire Avicenne de Marrakech pour prise en charge de PID fibrosantes. 

 
Figure 1 : Répartition des cas de pneumopathies chroniques fibrosantes selon l’année. 
 

Durant la même période d’étude, 963 patients ont été hospitalisés au sein du service de 

pneumologie de l’HMA pour différentes affections respiratoires dont les PID fibrosantes, avec 

une incidence de 4,2%. 

 

Tableau I : Incidence annuelle des pneumopathies infiltratives diffuses fibrosantes chroniques 
hospitalisées de 2019 à 2021 au service de pneumologie de l’HMA. 

Années Nb d’hospitalisations Nb des PID Incidence 
 

2019 321 13 4 
2020 294 7 2.4 
2021 318 20 6.3 
Total 963 40 4.2 
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2. Age : 

La moyenne d’âge dans notre série était de 63,1 ans, avec des extrêmes allant de 25 ans 

à 85 ans. 

• Les patients ayant un âge entre 25-45 ans représentaient 3 cas soit 7,5% 

• La tranche d’âge 46-60 ans représentait 10 cas soit 25%. 

• Le groupe des patients ayant l’âge entre 61-85 ans représentait 27 cas soit 67,5%. 

 
Figure 2 :Répartition des cas de pneumopathies chroniques fibrosantes colligés entre 2019 à 
2021 dans le service de pneumologie de l’hôpital militaire Avicenne Marrakech selon l’âge.  
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3. Répartition des cas selon le sexe : 

Une légère prédominance masculine a été observée à la suite de l’analyse des résultats 

avec 21 hommes (52,5%) et 19 femmes (47,5%). Le sexe ratio était de 1,1. 

 
Figure 3 :Répartition des malades selon le sexe.  

II. Antécédents pathologiques : 

1. Tabagisme chronique : 

Dans notre série, la notion de tabagisme chronique a été retrouvée chez 13 patients soit 

32,5 % des cas, alors que 27 patients étaient non-fumeurs soit 67,5%. (N=40) 

Parmi ces derniers, la notion de tabagisme passif a été retrouvée chez 4 patients soit 

14,8% (N=27). 

 
Figure 4 : Répartition des cas de pneumopathies chroniques fibrosantes en fonction du 

tabagisme. 
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2. Expositions professionnelles et domestiques : 

Les activités professionnelles chez nos patients sont réparties comme suit : 

Tableaux II : Répartition des professions des cas de pneumopathies chroniques fibrosantes 
prises en charge au service. (N=40) 

Profession Nombre Pourcentage 
Militaire 18 45% 

Femme au foyer  16 40% 
Maçon 2 5% 

Tisseuse de laine  4 10% 
 

Nous avons également noté une exposition domestique chez 13 patients atteints de PID, 

soit 32,5%, détaillée ci-dessous : 

Tableau III : Répartition des différents agents d’exposition domestique chez les patients 
exposés. 

Exposition Nombre Pourcentage 

Animaux * 11 27,5% 
Foin moisi  3 7,5% 
Biomasses 3 7,5% 

 

Animaux* : Oiseaux (pigeons, volailles), chiens, moutons. 

 

 
Figure 5 : Répartition des différents agents d’exposition domestique chez les patients exposés. 

 

Exposition domestique
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N.B : Une exposition combinée de différents agents a été observée chez 30% de ces patients. 

3. Antécédents personnels significatifs :      

Ils étaient présents chez 24 patients soit 60% : 

 Un antécédent de maladie de système a été retrouvé chez 7 patients 

 Reflux gastro œsophagien (RGO) dans 5 cas. 

 Néoplasie    

 Diabète dans 6 cas. Hypertension artérielle (HTA) a été retrouvé chez 7 cas 

 Cardiopathies dans 7 cas.   

 Maladies broncho-pulmonaires dans 4 cas 

NB : certains patients présentent plus d’un seul antécédent. 

Tableaux IV :  Répartition des cas de pneumopathies chroniques fibrosantes selon les 
antécédents. (N=40) 

 

 

Antécédents  Nombres Fréquence 
RGO  5 12,5% 

Maladie de système               
                                        

Sarcoïdose 
 Polyarthrite rhumatoïde 

 Connectivite 
 Sd de Gougerot Sjögren 

Granulomatose de Wegener 
 

2 
2 
1 
1 
1 

 
 

17,5% 

Néoplasie                                 Cancer de sein 1 - 
Diabète  6 15% 

HTA  7 17,5% 
Cardiopathie  7 17,5% 

Maladies broncho-
pulmonaires                                                                               

BPCO                                                            
Asthme 

Infections respiratoires à répétition 
 

2 
1 
1 

 
10% 

 

Neurologiques                       Maladie de Parkinson 1 - 
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4. Antécédents familiaux :  

Aucun cas familial de fibrose pulmonaire n’a été rapporté. 

5. Prise médicamenteuses au long cours : 

Dans notre étude, on a noté les résultats suivants : 

Tableaux V  :  Répartition des cas de pneumopathies chroniques fibrosantes selon les prises 
médicamenteuses. (N=40) 

Maladies  Nombres Pourcentage 
HTA 

                                                       
Amlodipine  
Bisoprolol                                               
Valsartan                                                
Captopril 

1 
2 
2 
2 

- 
5% 
5% 
5% 

Diabète 
                                                      

ADO 
Insuline 

5 
1 

12,5% 
- 

Maladies de système 
                                                      
 

Azathioprine                  
AINS anti-cox2                                                  

Prednisone     
Anti-TNFα 

2 
1 
2 
1 

5% 
- 

5% 
- 

RGO Oméprazole 5 12,5% 
Cardiopathie 

                                                      
Digoxine 

Anti-vitamine k 
1 
1 

- 
- 

BPCO 
                                                       
                                                       

Fluticasone / Salmétérol  1 - 
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III. Profil clinique :  

1. Signes fonctionnels : 
1.1 Signes respiratoires : 

Les patients diagnostiqués de PID ont été amenés à consulter principalement devant des 

signes respiratoires. 

• la dyspnée était présente chez 31 patients soit 77,5%.  

• La toux sèche était présente chez 13 patients soit 32,5%.  

• La toux productive était présente chez 9 patients soit 22,5 %.  

• La douleur thoracique existait seulement chez 5 patients soit 12,5 % 

Dyspnée chronique Toux sèche Toux productive Douleur thoracique

 
Figure 6: Fréquence des signes d’appels respiratoires des cas de pneumopathie chroniques 

fibrosante dans notre série. (N=40) 
 

1.2 Signes extra respiratoires : 

Les patients de notre série ont rapporté des signes extrarespiratoires, qui sont 

principalement des arthralgies inflammatoires, myalgie ainsi qu’un syndrome sec. 

Tableaux VI :  Fréquence des signes extra thoraciques dans notre série. (N=40) 

Signes extrathoraciques Nombre Pourcentage 
Signe rhumatologiques  12 30% 

Signes musculaires  6 15% 
Signes cutanés  1 - 

Sécheresse oculaire 1 - 
Sécheresse buccale  2 5% 
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Rhumatologiques Musculaires Cutanés

Oculaire Buccale

 

Figure 7 : Fréquence des signes extra thoraciques dans notre série. 

1.3 Signes généraux : 

 

Les signes généraux rapportés par nos patients sont les suivants : 

 La fièvre est retrouvée chez 4 patients soit 10 %. 

 Un amaigrissement non chiffré est retrouvé chez 11 cas soit 27,5%. 

 L’asthénie est retrouvée chez 13 patients soit 32,5% 

2. Signes physiques :  
2.1 Examen pleuropulmonaire : 

 L’examen physique était anormal chez 36 patients soit 90%. 

 L’examen pulmonaire était normal chez 4 patients soit 10%. 

 Les anomalies de l’examen pulmonaire ont été dominées par les râles crépitants 

chez 25 patients soit 62,5%. 
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2.2 Examen extra-pulmonaire : 

Les signes physiques extra respiratoires retrouvés chez nos patients sont notés dans le 

tableau ci-dessous : 

Tableaux VII  :  Fréquence des signes physiques extra respiratoires dans notre série. (N=40) 
Signes physiques  Nombre Pourcentage 

Hippocratisme digitale  16 40% 
Cyanose 1 - 

Cardiovasculaires (RHJ, OMI) 2 5% 
Abdominaux (sensibilité abdominale) 2 5% 

Articulaires (déformations, douleur à la 
palpation) 

2 5% 

Cutanés (éruption papuleuse) 1 - 
 

IV. Profil para clinique : 

1. Études radiologiques : 
1.1 La radiographie thoracique standard face et profil :  

  Elle a été réalisée et jugée anormale chez tous nos patients. Les divers aspects 

radiologiques sont détaillés dans le tableau suivant : 

Tableaux VIII :  Fréquence des aspects radiologiques des cas de pneumopathies chroniques 
fibrosantes. (N=40) 

Aspect radiologique  Nombre Pourcentage 

Opacités réticulaires 20 50% 
Opacités nodulaires 3 7,5% 

Opacités micronodulaires 4 10% 
Opacités réticulonodulaire  1 - 

Rayons de miel 6 15% 
Image en verre dépoli  8 20% 

Lignes de Kerley B   1 - 
Images kystiques 2 5% 

Epanchement pleural 1 - 
Cardiomégalie  2 5% 
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1.2 La Tomodensitométrie thoracique haute résolution : 

Réalisée systématiquement chez tous nos patients, elle a montré les aspects 

scanographiques suivants : 

Tableaux IX :  Fréquence des Aspects scanographiques des cas de pneumopathies chroniques 
fibrosantes. (N=40) 

Aspects scanographiques Nombres Fréquence 

Rayon de miel 10 25% 

Réticulations 20 50% 

Bronchectasies 13 32,5% 

Verre dépoli 17 42,5% 

Condensation 7 17,5% 

Kyste à paroi fine 2 5% 

Micronodules  15 37,5% 

Nodules 3 7,5% 

Emphysème 6 15% 

ADP médiastinales, hilaire  8 20% 

Epaississement septas inter ou intra lobulaires 7 17,5% 

Epanchement pleurale 1 - 

Dilatation artère pulmonaire 1 - 

 
Tableaux X  :  Zone de prédominance des anomalies scanographiques. (N=40) 

Zone de prédominance Nombre Fréquence 

Basale 15 37,5% 

Moyenne 3 7,5% 

Supérieure 2 5% 

Périphérique 10 25% 

Pas de prédominance 10 25% 
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Figure 8: Aspects scanographiques des cas de pneumopathies chroniques fibrosantes dans 

notre série. 
 

Basale

Moyenne

Supérieure

Périphérique

Pas de 
prédominanc

e

 
Figure 9: Répartition pulmonaire des anomalies scanographiques. 
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Figure 10: Syndrome interstitiel diffus à prédominance basale chez un patient de notre série 

avec une PINS.  
 
 

 
Figure 11: Multiples foyers de condensation parenchymateux avec un aspect de rayon de miel 

prédominant aux bases chez un patient de notre série en exacerbation de FPI. 
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Figure 12 :Opacités réticulo-micronodulaires et lésions kystiques diffuses chez un patient de 

notre série en exacerbation de FPI. 
 

 
Figure 13 : Foyers de verre dépoli bilatéraux éparses avec épaississements sous pleuraux 

nodulaires et en plages rétractiles responsables de bronchectasies par traction chez un patient 
de notre série avec une PINS. 

 

 
Figure 14 : Aspect en rayon de miel détruisant le parenchyme pulmonaire, distorsion broncho 

vasculaire avec bronchectasie de traction, plage en verre dépoli avec quelques foyers de 
condensation chez un patient de notre série en exacerbation de FPI. 
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2. Épreuves fonctionnelles respiratoires :  

2.1 Spirométrie :  

La spirométrie a été réalisée chez 23 patients soit 57,5% des cas de notre série. 

Elle a montré un trouble ventilatoire restrictif pur chez 19 cas soit 82,5%, un trouble 

ventilatoire obstructif pur chez 3 patients soit 13% et un trouble mixte chez 1 patient soit 4,5%. 

(N=23) 

TVR TVO Trouble mixte

 

Figure 15 : Prédominance des troubles ventilatoires chez les patients atteints de PID 

2.2 Gazométrie artérielle à l’air ambiant : 

Elle a été réalisée chez 4 patients soit 10 %, et elle a objectivé les résultats suivants : 

- Une PaO2 inférieure à 55mmHg chez 1 patient. 

- Une PaO2 entre 55mmHG et 60mmHg chez 1 patient. 

- Une PaO2 supérieure à 60mmHg chez 2 patients. 

2.3 Test de tolérance à la marche de 6 minutes : 

Il a été réalisé chez 8 patients (20%) et altéré dans 6 cas.  

Cette altération est modérée (entre 150 et 425 mètres) dans 4 cas et sévère (moins de 

150 mètres) cas dans 4 cas. 
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3. Explorations cardiologiques  
3.1 Électrocardiogramme : 

Il a été réalisé chez 18 patients soit 45 %, il était normal chez 11 patients et a rapporté 

des anomalies chez 7 patients :  

- Une hypertrophie ventriculaire gauche chez 2 patients. 

- Une hypertrophie auriculaire droite chez 1 patient. 

- Une hypertrophie auriculaire gauche chez 2 patients. 

- Une arythmie cardiaque par fibrillation auriculaire chez 2 patients. 

3.2 Échographie cardiaque : 

Faite chez 12 patients soit 30% et revenue anormale chez 4 patients avec : 

- Une hypertension pulmonaire chez 2 patients. 

- Une cardiopathie hypertrophique gauche chez 2 patient. 

- Un trouble de compliance du ventricule gauche chez 1 patient. 

4. Bilan ophtalmologique : 

Le fond d’œil n’a été réalisé chez aucun de nos patients, le test de SHIRMER a été fait 

chez 1 seul patient et est revenu normal. 

5. Bilan biologique :  
5.1 Numération formule sanguine (NFS) : 

Elle a été réalisée chez 35 patients. Les anomalies retrouvées sont données dans le 

tableau suivant : 

Tableaux XI :  Anomalies de l’hémogramme chez les patients atteints de pneumopathies 

chroniques fibrosantes. (N=35) 

Résultats Nombre Pourcentage 
Normale 17 48,5% 

Hyperleucocytose à polynucléaires neutrophiles 13 37,2% 

Anémie hypochrome microcytaire 3 8,5% 

Lymphopénie 2 5,8% 
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5.2 Bilan inflammatoire : 

Le bilan inflammatoire a été réalisé chez 20 patients soit 50 %, avec une vitesse de 

sédimentation accélérée dans 9 cas soit 45% de ces patients. 

5.3 Bilan rénal : 

Le bilan rénal a objectivé une insuffisance rénale chez 1 patient dans notre série. 

5.4 Bilan hépatique : 

Le bilan hépatique a objectivé une cytolyse hépatique chez 1 patient dans notre série. 

5.5 Bilan de tuberculose : 

Une bacilloscopie (directe et avec culture) ont été réalisées chez 25 patients soit 62,5% et 

sont revenus négatives chez tous ces derniers. 

5.6 Bilan immunologique : 

Divers bilans immunologiques ont été réalisés. Leurs résultats sont donnés dans le 

tableau suivant : 

Tableaux XII :  Résultats du bilan immunologique chez les patients atteints de pneumopathies 
chroniques fibrosantes. 

Bilan immunologique Positif 

Auto-anticorps anti SSA et anti SSB (N=12) 1 

Auto anticorps anti Scl (N=4) 1 

Facteur rhumatoïde (N=8) 2 
Auto anticorps anti RNP (N=4) 0 
Auto anticorps anti JO1 (N=4) 0 

ANCA (N=5) 1 
AC anti-CCP (N=2) 1 

Précipitines sériques spécifiques (N=6) 4 
Enzyme de conversion (N=10) 3 
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6. Bronchoscopie :  
6.1 Aspects macroscopiques : 

Elle était réalisée chez 1 et a montré une inflammation non spécifique de la muqueuse. 

6.2 Lavage broncho –alvéolaire : 

Réalisé chez 1 patient, il a objectivé une polynucléose neutrophile avec une hémorragie 

alvéolaire occulte avec un score de Gold à 182. 

6.3 Biopsies bronchiques étagées BBE : 

2 patients de notre série ont bénéficié de BBE, objectivant des remaniements 

inflammatoires subaigus et chroniques non spécifiques. 

7. Biopsie pulmonaire chirurgicale : 

 Dans notre série, aucun patient n’a bénéficié de biopsies pulmonaires chirurgicales 

8. Biopsie des glandes salivaires accessoires : 

Réalisée chez 6 patients soit 15%, revenue normale chez 3 patients et anormale chez 3 

patients décrivant les anomalies suivantes :  

- Une sialadénite lymphocytaire Grade 2 chez 2 patients. 

- Une sialadénite lymphocytaire focale Grade 3 chez 1 patient. 

V. Aspects étiologiques :  

1. Pneumopathies fibrosantes idiopathiques :  

Dans notre série le diagnostic de : 

- FPI a été retenu chez 12 patients soit 30%  

- PINS idiopathiques fibrosantes retenues chez 4 patients soit 10%. 

- IPAF retenu chez 6 patients soit 15 %. 
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2. Pneumopathies fibrosantes secondaires :  

La présentation radio-clinique, les signes extra-thoraciques spécifiques, le bilan 

paraclinique ont permis de conclure à une pneumopathie fibrosante secondaire chez 10 

patients soit 25% détaillée comme suivant : 

- 2 cas de sarcoïdose. 

- 2 cas de polyarthrite rhumatoïde 

- 1 cas de syndrome de Gougerot Sjögren 

- 1 cas de maladie de Wegener. 

- 4 cas de pneumopathies d’hypersensibilité. 

 

Malgré l’arsenal diagnostique mis en œuvre, 8 patients soit 20 % ont été retenu comme 

fibrose indéterminée. 

 

Figure 16 : Répartition des cas de pneumopathies chroniques fibrosantes selon 

l’étiologie. 
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VI. Traitement : 

1. Traitement étiologique :  

Dans notre série les traitements reçus par nos patients sont détaillés dans le tableau ci-

dessous : 

Tableaux XIII  :  Traitement étiologique des pneumopathies chroniques fibrosantes. (N=40) 

Traitements Indications Nombre Pourcentage 

CTC au long cours  PHS (4) – PINS (2) - sarcoïdose (2) – 
Wegener (1)     - Gougerot (1) – 

IPAF (2) – Fibrose indéterminée (2) – 
PR (1) 

15 37,5% 

Méthotrexate  Sarcoïdose (1) – PR (2) 3 7,5% 

Azathioprine PINS (2) – Gougerot (1) – Fibrose 
indéterminée (1) – Wegener (1) – 

PHS (1) - IPAF (2) 

8 20% 

N acétyl cystéine FPI (1) 1 - 

Nintedanib FPI (5) 5 12,5% 

 

Le traitement adjuvant à la corticothérapie a été instauré chez tous les patients traités par 

corticothérapie au long cours. Il comprend la restriction sodée, la supplémentation potassique 

(chez les patients avec hypokaliémie) et calcique. 

2. Traitement symptomatique/traitement des comorbidités :  

Les patients de notre série ont bénéficié d’un traitement pour traiter leur symptôme mais 

ainsi que leurs comorbidités au cours de leur hospitalisation soit au moment du diagnostic soit 

au cours lors d’une exacerbation de leur maladie. 

Les différents traitements administrés sont présentés dans le tableau ci-dessous : 
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Tableaux XIV :  Traitement des symptômes et comorbidités des pneumopathies fibrosantes. 

Traitement Nombre Pourcentage 
Antibiothérapie au cours de exacerbations 13 32,5% 

Oxygénothérapie courte durée  8 20% 
Bronchodilatateur : PID associée à la BPCO/asthme 6 15% 

IPP pour RGO 7 17,5% 
Vaccination anti pneumococcique 2 5% 

Diurétique chez une HTP 1 - 
Méthyl prednisone en exacerbation  7 17,5% 

O2 longue durée  4 10% 
Anticoagulation préventive 5 12,5% 

 

VII. Suivi des patients et évolution :  

1. Favorable :  

Dans notre série, 10 malades soit 25% ont été perdus de vue ce qui a présenté un 

handicap dans le suivi. Néanmoins 17 cas soit 42,5% de nos patients suivis pour 

pneumopathies fibrosantes présentaient une stabilité clinique, fonctionnelle et radiologique. 

Il s’agit de : 

• 2 cas de sarcoïdose 

• 4 cas de PHS 

• 5 cas de FPI 

• 6 cas de fibrose indéterminée 
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2. Défavorable :  

Dans notre série l’évolution était marquée par une aggravation clinique et radiologique 

chez 11 patients soit 27,5% : 

Tableaux XV :  L’évolution défavorable chez les patients de notre (N=40) 

Complications Nombres Pourcentage 

Exacerbations aigues  8 20% 
Insuffisance respiratoire chronique 1 2,5% 

HTP 2 5% 
 

Le décès est survenu chez 2 patients soit 5% : 

• Un cas d’exacerbation aigue sur PINS. 

• Un cas d’exacerbation aiguë sur fibrose pulmonaire idiopathique. 

 

Favorable Aggravation Décés

 

Figure 17 : L’évolution des patients atteints de PID notre série. 
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I. Rappel pneumopathies interstitielles diffuses : 

Les pneumopathies interstitielles sont un groupe hétérogène de maladies 

caractérisées par des altérations inflammatoires et fibrosantes du parenchyme pulmonaire. 

Leur diagnostic est basé sur des tableaux cliniques compatibles, des anomalies de 

l’imagerie thoracique caractéristiques de lésions de la structure alvéolo interstitielle, et un 

profil restrictif de la fonction respiratoire avec une altération des échanges gazeux. 

Les PID chroniques sont dominées par la sarcoïdose, la fibrose pulmonaire idiopathique, 

la pneumopathie d’hypersensibilité et les PID associées aux connectivites. 

Des facteurs relatifs aux comorbidités, génétiques ou environnementaux sont incriminés 

dans la survenue des PID chez certains individus. 

La prise en charge optimale nécessite la collaboration d’experts spécifiquement formés 

au diagnostic des pneumopathies interstitielles pulmonaires (cliniciens, radiologues, anatomo-

pathologistes, chirurgiens) à toutes les étapes de la démarche diagnostique. 

 

Figure 18 : Classification des PID ATS/ERS/JRS/ALAT 2022 [1] 
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A. Rappel anatomique : 
Le système respiratoire comporte les voies aériennes de conduction (nez, pharynx, 

larynx, trachée et bronches) et la partie respiratoire, c’est-à-dire les voies aériennes inférieures 

qui constituent la plus grande surface d’échanges gazeux (majeure partie des poumons : 

bronchioles, canaux alvéolaires et alvéoles). Tous les éléments du tractus sont en continuité. 

Les poumons occupent les côtés gauche et droit de la cavité thoracique. Ils sont séparés par le 

cœur et le médiastin. Leur forme s’adapte à celle de la cavité mais ils sont séparés de sa paroi 

par un mince film de liquide qui permet les glissements : l’espace pleural constitué de cellules 

mésothéliales. Cet espace est délimité par deux feuillets tissulaires continus qui constituent la 

plèvre : la plèvre viscérale entourant le poumon et s’insinuant dans les scissures 

interlobulaires, la plèvre pariétale tapissant la face profonde 

Le poumon est l’organe où siège le phénomène de l’hématose assuré par la membrane 

alvéolocapillaire interposée entre l’air inspiré au travers de l’arbre trachéobronchique et le sang 

véhiculé par la petite circulation. 

 
Figure 19 : Description d’un lobule pulmonaire [2] 
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1. L’interstitium pulmonaire : 

L’interstitium est le tissu de soutien du poumon situé entre les parois des alvéoles 

pulmonaires siège de l’échange gazeux, il constitue l’armature de base du poumon et soutient 

l’architecture des alvéoles pendant le cycle de la respiration. 

L’interstitium constitue avec le parenchyme pulmonaire l’unité fonctionnelle du poumon. 

Il est divisé en trois secteurs, le secteur périphérique, le secteur axial et les parois 

alvéolaires.  

• Le secteur périphérique comprend le tissu conjonctif sous-pleural et les sep-

ta interlobulaires. 

•  Le secteur axial est composé des cloisons conjonctives péri-

bronchovasculaires.  

• Le troisième secteur est composé des cloisons conjonctives intra lobulaires 

qui siègent dans les cloisons inter alvéolaires. 

L'interstitium pulmonaire est modifié lors des pneumopathies interstitielles diffuses. 

2. Le lobule pulmonaire : 

Ou le lobule de Miller est l’unité morphologique du poumon, de forme polyédrique de 

taille variable, il est traversé à son sommet par un axe broncho vasculaire. La bronche lobulaire 

est une bronche de 15ème ordre, elle se ramifie en bronchioles terminales puis en bronches 

respiratoires. 

Les artères lobulaires et acinaires (100 microns à 1 mm) suivent l’axe bronchique à la 

différence des veines et des lymphatiques pulmonaires. Ces derniers sont en effet distribués à 

la périphérie du lobule, dans le tissu péri lobulaire à partir duquel ils regagnent le hile 
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pulmonaire. Les lobules de Miller au nombre de 5000 unités, sont entourés d’une enveloppe 

septale reliée à la plèvre. 

 Les lobules pulmonaires représentent les unités anatomiques, histologiques et 

physiologiques du poumon. 

3. L’alvéole pulmonaire et le surfactant : 

Les canaux alvéolaires font suite à la bronchiole respiratoire. Ces canaux sont formés 

d’une paroi discontinue au niveau de laquelle viennent s’aboucher de nombreuses alvéoles. 

On leur décrit une paroi et une cavité, la paroi est formée par l’épithélium de revêtement 

alvéolaire et la cavité contient de l’air. 

L’épithélium de revêtement alvéolaire n’est pas en contact directe avec l’air puisqu’il est 

séparé par le film endo-alvéolaire, les alvéoles sont séparées les unes des autres par du tissu 

conjontivo-élastique qui constitue les septa inter-alvéolaires. Il s’agit d’un épithélium 

pavimenteux simple constitué par trois types cellulaires : 

• Les pneumocytes membraneux de type I.  

• Les pneumocytes granuleux de type II.  

• Les pneumocytes en brosse de type III. 

Les cloisons inter alvéolaires sont des espaces conjonctifs qui séparent les alvéoles 

voisins constituant l’interstitium pulmonaire commun à travers lequel les cellules 

interstitielles et le liquide interstitiel (la lymphe) se déplacent d’un point à un autre, ces 

cloisons ou septa inter alvéolaires renferment des fibres, des cellules et des capillaires. 

 La cavité alvéolaire Renferme deux éléments structuraux : le surfactant et les 

macrophages. 
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Le surfactant est un film phospholipidique superficiel produit par les pneumocytes II 

qui s’interposent entre l’air (phase gazeuse) et la surface alvéolaire qui est la phase 

liquide. Son épaisseur est d’environ 30nm, il contient 75% de lipoprotéines et 25% de 

phospholipides. Grâce à ses propriétés tensio-actives, ce film joue un rôle important dans 

le fonctionnement alvéolaire. Il facilite la réexpression d’un poumon collabé et réduit la 

tension des cloisons inter alvéolaires et facilite le travail mécanique respiratoire. 

Les macrophages alvéolaires Apparemment libres dans les cavités alvéolaires, 

s’attachent au film du surfactant à l’aide de longues expansions cytoplasmiques, leur principale 

caractéristique est la richesse en lysosomes, en phagolysosomes, et en corps résiduels témoin 

d’une intense activité phagocytaire. 

L’épithélium alvéolaire constitue la barrière physique contre les agressions extérieures : 

bactéries, virus, allergènes, et autres substances toxiques. Le fluide alvéolaire, situé entre 

l’épithélium et le film de surfactant, est l’un des éléments de cette barrière. Il est constitué de 

composants issus du sérum, et limite les exsudats en direction de l’espace alvéolaire, 

permettant à ce dernier de rester relativement sec. Les jonctions serrées entre les AEC sont une 

structure essentielle de cette barrière physique. Elles empêchent le passage de molécules entre 

l’espace alvéolaire et l’espace interstitiel. Ce passage est régulé et contrôlé par les différents 

canaux et pompes ioniques de l’épithélium alvéolaire. Enfin l’épithélium alvéolaire participe 

activement à la réponse immunitaire locale pulmonaire. Cette fonction est assurée de 

manière différente par les AEC1 et les AEC2 [3] 
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Figure 20 : Schéma représentant les sacs alvéolaires (grappes d'alvéoles), les alvéoles et la 

circulation pulmonaires. [4] 
B. Physiopathologie des PID 

Les PID chroniques ont en commun la présence de lésions infiltrantes diffuses dans 

le poumon [5]. Le plus souvent, elles touchent le tissu conjonctif du poumon, d’où leur 

dénomination de « pneumopathie interstitielle diffuse », avec toutefois des degrés 

variables dans l’importance relative de l’atteinte de ses trois secteurs : les espaces péri 

broncho-vasculaires, les septa péri-lobulaires et les espaces sous-pleuraux, et enfin les 

cloisons alvéolo-capillaires. En outre, la plupart des PID ne sont pas limitées pas aux 

espaces conjonctifs pulmonaires [5]. Elles touchent souvent aussi les espaces alvéolaires 

eux-mêmes, et la plupart des PID sont en fait alvéolo-interstitielles. 
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Figure 21  : Schéma général de la fibrogénèse pulmonaire [6] 

 
a) Une agression pulmonaire entraîne une lésion des cellules épithéliales alvéolaires. 
b)  Formation d’un exsudat alvéolaire qui est secondairement colonisé par des fibroblastes provenant du pool de 

fibroblastes pulmonaires, de précurseurs circulants, voire d’une transdifférenciation épithélio-
mésenchymateuse, sous l’influence de médiateurs pro fibrosants sécrétés par les cellules épithéliales et les 
cellules inflammatoires recrutées au site de la lésion. 

c)  Les fibroblastes se différencient en myofibroblastes et sécrètent des protéines de la matrice extra-cellulaire ; 
il existe un déséquilibre de la balance protéases/antiprotéases, favorisant le dépôt de matrice extracellulaire 
et la fibrose. 

d) Persistance des fibroblastes et prolifération des cellules épithéliales en réponse à l’agression aboutissant à la 
formation d’un épithélium alvéolaire hyperplasique, non fonctionnel. La fibrose se constitue progressivement. 
 

Sur le plan histologique, Le rayon de miel correspond à de larges espaces 

bronchoalvéolaires, remplis de mucus riche en polynucléaires altérés, et dont la paroi 

épaisse est tapissée par des cellules cubiques ou cylindriques bronchiolaires colonisant la 

paroi des alvéoles ») (figure ci-dessous). Une hyperplasie des fibres musculaires lisses ou 

léiomyomatose, s’observe au sein de la fibrose alentour sous la forme de trousseaux 

désorientés à disposition stellaire. L’infiltrat inflammatoire au sein de la fibrose est 

souvent modeste, de type lymphocytaire prédominant, associé à des plasmocytes et 

quelques polynucléaires neutrophiles et éosinophiles [7]. 
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Figure 22 : Remaniements fibreux de type ‘‘rayon de miel’’ [7] 

 
1. Prédisposition génétique dans les PID : 

Les facteurs génétiques impliqués dans la physiopathologie des PID sont peu 

documentés. En revanche, 2 à 20 % des patients ayant cette présentent au moins un 

apparenté atteint de PID, suggérant une prédisposition génétique dans ces familles [8]. 

Des mécanismes de régulations épigénétiques pourraient expliquer certaines formes 

de fibrose pulmonaire familiale. La transmission de la taille des télomères peut être 

considérée comme un mécanisme de transmission épigénétique. 

 Le complexe télomérase : 

Longueur des télomères : Les patients porteurs d’une mutation des gènes impliqués 

dans la maintenance des télomères présentent pour la plupart des télomères raccourcis par 

rapport à des témoins du même âge. Sur les premières générations, cette diminution de la 

taille des télomères n’est pas toujours significative. De plus, la taille des télomères 

raccourcit de génération en génération dans ces familles, et est responsable d’un 



Profil clinique, biologique et radioogique des pneumopathies interstitielles diffuses. 
 

 

 

- 37 - 

phénomène d’anticipation. L’anticipation correspond à la survenue de la maladie à un âge 

plus précoce, mais éventuellement aussi à la survenue d’un phénotype plus grave [9]. 

Mutations du complexe télomérase, de la dyskératose congénitale aux fibroses 

pulmonaires familiales.  

 Mutations des protéines du surfactant et autres syndromes rares : 

 Le surfactant tapisse la surface des alvéoles empêchant le collapsus alvéolaire en fin 

d’expiration. Le surfactant est composé de 90% de lipides et de 10% de protéines 

dont 2 à 3% de protéines spécifiques : SP-A, SP-B, SP-C et SP-D et dont les gènes 

sont nommés SFTPA, SFTPB, SFTPC et SFTPD. La protéine SP-A est composée de 2 

protéines SP-A1 et SP-A2, partageant 98% de leur séquence protéique. SP-B et SP-C 

sont transportées vers la membrane cellulaire dans des corps lamellaires, par le 

transporteur ATP Binding Cassette sub-family A, member 3 (ABCA3) [10,11] 

 Des mutations de SFTPA1 et SFTPA2, SFTPB, SFTPC, ABCA3 et de NKX2.1 ont été dé-

crites chez plusieurs patients atteints de PID. 

 Autres syndromes rares : Le syndrome d’Hermansky-Pudlak (SHP) est une maladie 

génétique liée à une genèse anormale des organites intracellulaires liés aux lyso-

somes. Les patients atteints d’un SHP présentent un albinisme et une prédisposition 

aux saignements. [12] 

Les mutations les plus fréquentes chez l’enfant touchent le complexe surfactant dont 

le gène SFTPC. Elles sont plus rares chez l’adulte, mais peuvent se présenter sous la forme 

d’un syndrome emphysème-fibrose survenant avant 50 ans. 



Profil clinique, biologique et radioogique des pneumopathies interstitielles diffuses. 
 

 

 

- 38 - 

 
 

Figure 23 : Prévalence des principaux gènes (A) et des systèmes correspondants (B) dont les 
mutations sont associées à des fibroses monogéniques de l’adulte. [8] 

 

2. Les facteurs environnementaux :  

L’épithélium pulmonaire est en contact direct avec l’environnement. Il est soumis à 

de nombreuses agressions telles que les infections virales, les polluants, les toxiques 

inhalés comme le tabac, ou encore les poussières, en particulier minérales. La capacité de 

l’épithélium alvéolaire à se reconstituer dépend de facteurs endogènes (génétiques) et 

exogènes (environnement et comorbidités). L’épithélium alvéolaire est considéré comme 

l’une des structures dont la vitesse de régénération est des plus lentes de l’organisme, 

estimée à 4 à 6 semaines. Celle-ci est encore ralentie par les lésions alvéolaires répétées 

qui entraînent une destruction épithéliale [13]. Une réparation anormale de la surface 

épithéliale va provoquer une accumulation de fibroblastes et de composés de la matrice 

extra cellulaire dans l’interstitium pulmonaire, puis le développement de zones de fibrose. 
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• La physiopathologie de la pneumopathie d’hypersensibilité : 

La pneumopathie d'hypersensibilité, également appelée alvéolite allergique 

extrinsèque, désigne un groupe de maladies pulmonaires qui se caractérisent par une 

inflammation des poumons causée par une réaction allergique à une exposition à des 

poussières animales ou végétales. 

Les antigènes qui en sont responsables peuvent être classés en 5 catégories : 

1. Bactérienne : Alvéolite de l'utilisateur de spa : bactérie présente dans la 

vapeur dégagée par la cuve thermale. 

2. Fongique / parasitaire : Maladie des travailleurs du bois. 

3. Mycobactérie : Poumon des jacuzzis. 

4. Protéines animales : maladie des éleveurs d’oiseaux. 

5. Chimiques : Poumon de chimiste. 
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Figure 24 : Réparation aberrante entrainant la fibrose pulmonaire : Implication du TGF-β dans 
la fibrose. Lors du processus fibrosant, les cellules épithéliales alvéolaires secrètent le TGF-β 

en excès, ce qui permet la promotion de la production de la matrice extracellulaire, la 
différenciation des fibroblastes en myofibroblastes, et l’inhibition de l’autophagie des 

fibroblastes. [14] 
 

3. Comorbidités associées au développement des PID ; 

Les comorbidités sont souvent présents chez les patients atteints de PID, en particulier 

les maladies cardiovasculaires, métaboliques qui aggravent la morbidité et altèrent la qualité de 

vie des patients [15]. 

L'hypothèse d'un rôle causal du RGO sur le développement de la fibrose est soutenue par 

l'existence de micro-inhalations du contenu gastrique au cours des PID, leurs effets délétères 

sur le parenchyme pulmonaire et une corrélation entre la sévérité du RGO et la sévérité de la 

PID. L'effet protecteur des traitements antiacides (médicamenteux, chirurgicaux) sur 

l'évolutivité n'est pas certain. [16] 
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La pathologie pro-thrombotique jouerait également un rôle dans l’altération du 

processus de réparation de la surface alvéolaire observé dans les PID, en favorisant le 

recrutement fibroblastique [17]. 

Il existe plusieurs hypothèses physiopathologiques de la survenu des PID dans le cadre 

de maladies auto immunes : 

• Manifestations pulmonaires de la sclérodermie systémique : 

Les mécanismes physiopathologiques menant à la fibrose pulmonaire dans le cadre 

de la sclérodermie systémique sont mal compris. Une prédisposition génétique, combinée 

à des facteurs environnementaux y sont impliqués. Quel que soit le mécanisme 

pathogénique, il semble clair qu’à partir d’un certain moment les fibroblastes activés 

deviennent autonomes et beaucoup moins sensibles aux facteurs inhibiteurs [18]. 

Les lésions cellulaires sont caractérisées par une triade comprenant : 

1.  Un dysfonctionnement endothélial qui semble jouer le rôle de phénomène ini-

tiateur.  

2. Un dérèglement du système immunitaire avec activation des lymphocytes T et B, 

responsables d’une production accrue des cytokines, des facteurs de croissance 

et des auto-anticorps, ainsi qu’une infiltration chronique des mono-

cytes/macrophages et des lymphocytes T dans les tissus touchés.  

3. Une fibrose progressive de la peau et des organes internes qui résulterait des 

évènements précédents. 
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• L’Hypothèse physio pathogénique de la PR-PID : 

La pathogenèse de l’atteinte interstitielle fibrosante lors de la polyarthrite 

rhumatoïde est encore largement débattue. Le tabac, le sexe masculin, la présence 

d’atteintes extra-articulaires, la durée et la sévérité de la maladie sont des facteurs qui y 

sont incriminés [19]. La notion de production d’auto anticorps constitue également un 

facteur de risque de survenue de PID aussi bien chez des patients atteints de PR que dans 

une population indemne de tout signe clinique de PR. 

II. Aspect épidémiologique 

A. Données générales : 

Peu de données sont disponibles sur l'épidémiologie des pneumopathies interstitielles, 

telles que l’incidence et la prévalence. 

Il existe presque cinq millions de personnes qui souffrent de PIDC dans le monde, avec 

une prévalence estimée à environ de 81 pour 100 000 chez les hommes et 68 pour 100 000 

chez les femmes (Coultas et al. 1994) [20]. L'incidence estimée de la PID, hommes et femmes 

confondus est entre de 5 à 8 pour 100 000/an (Karakastani et al.2009 ; Xaubet et al.2004) [21, 

22]. 

Une étude de cohorte observationnelle rétrospective menée au Royaume-Uni en 2006 a 

conclu que la FPI a plus que doublé entre 1990 et 2003 avec une incidence de 4.6 pour 

100 000 (Gribbin et al.2006) [23]. La fibrose pulmonaire idiopathique (FPI) est la plus fréquente 

des PID fibrosantes (Valeyre et al.2010).  
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B. Le genre : 

La prédominance féminine a été rapportée par plusieurs études dont celle de Niang au 

Sénégal en 2018 [25], de Debbich en Tunisie en 2021[26]  , de Ketfi en Algérie en 2022 [27] et 

d’Anniche à Casablanca en 2020 [28]. 

Dans notre série, une prédominance masculine a été observée : la PID touchait 21 

hommes dont 52,5% et 19 femmes avec un pourcentage de 47,5 et le sexe ratio était de 1,1 ce 

qui concorde avec les études de Djebi en Côte d’ivoire en 2014 [24] et celle d’Ijim à Marrakech 

en 2019 [29]. 

Cela pourrait s’expliquer par le mode de recrutement de l’hôpital militaire AVICENNE de 

Marrakech. 

Tableaux XVI :  Comparaison des séries de la littérature concernant les PID selon le genre 
 

Séries Pays Année Hommes (%) Femmes (%) 

Djebi [24] Cote d’ivoire 2014 58,2 41,8 

Niang [25] Sénégal 2018 47,8 52,2 

Debbiche [26] Tunisie 2021 18,8 81,2 

Ketfi [27] Algérie 2022 34,1 65,9 

Anniche [28] Casablanca 2020 23 77 

Ijim [29] Marrakech 2019 60 40 

Notre série Marrakech 2022 52,5 47,5 
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1. Age :  

La moyenne d’âge des patients dans les différentes séries étudiant des 

pneumopathies chroniques fibrosantes était différente d’une étude à l’autre : 

Tableaux XVII :  Comparaison entre les séries de littérature concernant les PID selon l’âge 
 

Séries La moyenne d’âge Les extrêmes d’âge 
Djebi [24] 36,7 15-79 
Niang [25] 58,6 22-93 

Debbiche [26] 60,9 - 
Ketfi [27] 59,3 - 

Anniche [28] 58 28-75 
Ijim [29] 60,45 27-83 

Notre série  63,1 25-85 
 

C. Facteurs de risque :  

1. Tabagisme : 

Une augmentation marquée de la morbidité et de la mortalité d’un grand nombre de 

maladies bronchopulmonaires a été documentée en relation avec le tabagisme, notamment 

dans les pneumopathies interstitielles diffuses.  

Le tabagisme a un rôle majeur dans certaines PID idiopathiques (pneumopathie 

interstitielle desquamative, bronchiolite respiratoire pneumopathie interstitielle). 

 La prévalence du tabagisme dans la FPI varie de 41 à 83 % [30]. Selon Baumgartner et al 

[31], la fumée serait directement impliquée dans la pathogénie de la FPI. 

D’après une étude sur l’évolution de la FPI en fonction du statut tabagique en 2008 [32], 

la survie est meilleure chez le non-fumeur comparée à celle des fumeurs actuels et anciens 
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fumeurs. Le tabagisme est également un facteur de développement d’une exacerbation aiguë 

de FPI [33]. 

En revanche, le tabac aurait un effet protecteur vis-à-vis de la sarcoïdose [34] et de la 

pneumopathie d’hypersensibilité avec une prévalence plus élevée chez les non-fumeurs que 

chez les fumeurs [35]. Les mécanismes de l’effet protecteur du tabagisme sont mal connus : le 

plus probable est l’action inhibitrice de la nicotine sur l’activation des macrophages et la 

prolifération lymphocytaire. Ainsi, la fumée de cigarette pourrait diminuer la production 

d’anticorps spécifiques. 

Tableaux XVIII :  Comparaison des séries de la littérature concernant les PID selon l’exposition 
tabagique. 

 
Séries Année Tabagisme actif % 

Debbiche [26] 2021 20,3 
Ketfi [27] 2022 42,5 

Anniche [28] 2020 18 
Ijim [29] 2019 48 

Notre série 2022 32,5 
 

2. Expositions professionnelles et domestiques : 

Plusieurs données de la littérature suggèrent qu’il existe un lien épidémiologique entre le 

développement d’une PID et les expositions particulaires, environnementales ou 

professionnelle. 

Certaines PID sont caractérisées par leur caractère secondaire à une exposition 

environnementale, comme les pneumopathies d’hypersensibilité, tandis que d’autres sont 

décrites comme pouvant être favorisées ou aggravées par une exposition environnementale. 

Une étude réalisée chez 122 patients à Paris [36], ayant comme objectif la recherche des 

liens entre les facteurs de risque identifiés dans l’habitat des patients atteints de PID au cours 
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des audits environnementaux a mise en évidence une corrélation significative entre : la 

présence d’animaux domestiques, la température maximale enregistrée, l’hygrométrie 

maximale et d’autres espèces retrouvées dans les prélèvements tels que des espèces 

fongiques, et le développement de PID chez ces patients. 

Une étude rétrospective menée au service de pneumologie à l’hôpital d’Abderrahmane 

Mami Ariana en Tunisie chez 33 patients admis pour PID [37], a retrouvé dans 42% des cas une 

exposition domestique et professionnelle aux antigènes d’origine animale notamment aviaire 

chez 11 patients (33%) ainsi que 3 cas d’exposition à la laine de mouton / brebis (9%). Une 

exposition à la fumée a été rapportée chez 7 patients (21% des cas). 

Dans notre série, la notion d’exposition professionnelle a été rapportée chez 6 patients 

soit 15% et domestique chez 13 patients soit 32,5%. 

3. Reflux gastro-œsophagien RGO : 

La relation entre le reflux gastro-œsophagien (RGO) et les PID est controversée. 

Le RGO s’accompagne d’une augmentation des micro-inhalations comme en témoigne 

l’augmentation de la concentration de pepsine dans le compartiment alvéolaire en particulier 

au moment des exacerbations de PID chroniques. 

Bien que les patients atteints de PID aient presque le double de risque d'avoir un RGO par 

rapport aux patients sans maladie pulmonaire [38] cette association est très probablement 

confondue, en particulier par le tabagisme [39]. 

Dans notre travail, un RGO a été retrouvé dans 5 cas (12,5%). 
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4. Autres antécédents pathologiques : 

Les antécédents de néoplasie et les traitements administrés telle que la radiothérapie 

(responsable de fibroses, bronchiolite oblitérante avec organisation pneumonique, alvéolites 

lymphocytaires infra- cliniques) doivent être impérativement recherchés [40,41].  

Les connectivites doivent être également recherchées, car la PIDC peut survenir dans ce 

cas au cours de la surveillance de la maladie.  

Dans notre série, les connectivites sont présentes chez 7 cas, et un antécédent 

néoplasique est retrouvé chez 1 patient. 

Quoique que les effets du diabète sur le tissu pulmonaire ne soient pas bien compris, une 

étude menée en 2018 par Talakatta et al. [42] a révélé que le diabète induit des changements 

inflammatoires et fibrotiques dans les poumons. Ces changements sont médiés par les voies de 

signalisation de la transition épithéliale-mésenchymateuse activées par le TGF-β. En revanche, 

dans un modèle expérimental de fibrose pulmonaire chez la souris : la metformine, qui est 

considérée un des traitements de choix du diabète, accélère thérapeutiquement la résolution 

de la fibrose [43]. 

Dans notre étude, le diabète est présent chez 15% des patients. 

5. Prédisposition génétique :  

Le terrain génétique pourrait jouer un rôle majeur surtout dans la FPI. 

Plusieurs prédispositions génétiques ont été identifiés : mutations des télomérases et du 

surfactant. (Plus détaillé dans le chapitre physiopathologie des PID). 

Une forme familiale est retrouvée chez 0,5 à 3% des patients atteints de FPI [44]. 

Un patient avec une prédisposition génétique limitant ces capacités de réparation 

pulmonaire développera une FPI à un âge plus jeune que celui moins prédisposé. 
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Dans notre série, aucun cas familial de PID n’a été rapporté. 

III. Profil clinique :  

A. Signes fonctionnels thoraciques : 

La présentation clinique est variable en fonction de l’étiologie. On distingue : 

1. La dyspnée :  

La dyspnée est définie selon l’American Thoracic Society (ATS) par « une expérience 

subjective d'inconfort respiratoire qui se compose de sensations qualitativement distinctes qui 

varient en intensité » (ATS 1999). 

C’est un symptôme présent quasiment chez les toutes les personnes atteintes de maladie 

pulmonaire interstitielle [45]. Il s’agit généralement d’une dyspnée aggravée à l’effort, classée 

en fonction de sa sévérité selon l’échelle de dyspnée modifiée du Medical Research Council 

(MMRC). 

Plusieurs études ainsi que notre série, avaient souligné la prédominance de la dyspnée 

comme étant le principal signe respiratoire révélateur de la maladie. 

Dans notre étude, la dyspnée était présente chez 77,5% des cas. 

2. La toux : 

La toux est un motif fréquent de consultation médicale. Cependant, Il n'existe aucune 

donnée fiable sur la prévalence de la toux dans les PID mais certaines études rapportent 

que jusqu'à 80 % de ses patients souffrent de toux chronique [46]. La fréquence de la toux 

dans la FPI est similaire à celle des patients atteints de toux chronique toutes causes 

confondues, et plus élevée que chez les patients souffrant d'asthme ou de BPCO. [47] 
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Des études limitées sur la toux liée aux PID et la qualité de vie montrent que c’est un 

symptôme très invalidant [48], des problèmes de sommeil, une voix rauque et des douleurs 

musculosquelettiques de la poitrine peuvent survenir [48], certains patients souffrent 

également d’incontinence urinaire liée à la toux avec un impact grave sur la qualité de vie [49].  

Dans notre série, la toux était présente chez 55% des cas : sèche chez 32,5% des patients 

et productives chez 22,5%. 

3. La douleur thoracique :  

La douleur thoracique est un symptôme peu fréquent chez les patients atteints de PID, 

elle est rarement observée au moment du diagnostic mais peut être présente dans les atteintes 

pleurales des connectivites ainsi que dans la sarcoïdose. Elle peut également révéler une 

complication comme le pneumothorax [41]. 

Elle est présente chez 5 patients de notre série soit 12,5%. 

4. L’hémoptysie : 

Elle est rare dans les PIDC mais peut témoigner d’une pathologie sous-jacente ou 

d’une complication.Dans notre série, aucun patient ne présentait l’hémoptysie. 

5. Au total : 

Tableaux  XIX :  Comparaison des séries de la littérature concernant les PID selon la fréquence 
des signes fonctionnelles thoraciques : 

Série La fréquence de de la symptomatologie respiratoire 

Dyspnée Toux Douleur 
thoracique 

Hémoptysie 

Dghaies [49] 84% 57% - - 
Debbiche [25] 73,5% 63,9% 24,4% - 

Ijim [28] 100% 82 ,2% - - 
Notre série 77,5% 55% 12,5% - 
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B. Signes fonctionnels extra-thoraciques :  

Leur présence oriente vers une pneumopathie fibrosante secondaire. Parfois, 

l’atteinte pulmonaire est révélatrice de la maladie et peut la précéder de plusieurs mois à 

plusieurs années. 

Signes extrarespiratoires connus pour être associés à une PID : 

• syndrome sec  

• éruption cutanée, signes oculaires 

• Arthralgies et myalgies 

• hypertrophie parotidienne 

• signes neurologiques, rhumatologiques 

Tableaux XX : Comparaison des séries de la littérature concernant les PID selon la fréquence 
des signes d’appels extra thoraciques 

Série Année Pays Signes d’appels extra thoraciques 
Mlika [51] 2014 Tunisie Syndrome sec 15% 

Signes rhumatologique 12% 
Phénomène de Raynaud 12% 

Dia [52] 2018 Sénégal Signes cutanés 46,15% 
Signes rhumatologique 30,76% 

Notre série 2022 Marrakech Signes rhumatologiques 30% 
Signes cutanés 2,5% 

Syndrome sec 5% 
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C. Examen clinique :  

1. Signes respiratoires : 

Aucun signe respiratoire n’est spécifique à la pneumopathie interstitielle diffuse mais des 

râles crépitants perçus lors de l’auscultation pulmonaire sont quasi constants dans certaines, 

comme la PHS, la FPI et quelques connectivites.  

Chez les patients atteints de fibrose pulmonaire, les crépitants apparaissent à la fin de la 

phase inspiratoire et ils sont susceptibles de se produire d'abord dans les régions pulmonaires 

basales et, à mesure que la maladie progresse, des crépitants peuvent être entendus dans les 

régions apicales [53]. 

Dans notre série les râles crépitants étaient présents chez 62,5 % des patients. Ces 

chiffres sont comparables aux chiffres retrouvés dans d’autres séries, notamment la série de 

Dghaies [50], celle d’Anniche [28] et la série d’Ijim [29]. 

Tableaux XXI :  Fréquence de râles crépitants dans différentes séries de pneumopathies 
chroniques fibrosantes. 

Série Année Examen physique : râles crépitants 

Dghaies [50] 2019 73% 

Anniche [28] 2020 55% 

Ijim [29] 2019 46,66% 

Notre série 2022 62,5% 

 

L'hippocratisme digital est une déformation de la base de l'ongle se traduisant par 

une phalange distale convexe gonflée et spongieuse, avec perte de l'angle du pli unguéal 

[54]. 
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Figure 25 : Hippocratisme digital important [55] 

 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 

Figure 27 : Détermination de 
l’index digital [58] 

Figure 26 : Schéma illustrant la 
perte de l'angle unguéal   et le 

signe de Schamroth dans l’HD [56] 
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L'hippocratisme sévère peut être gênant et douloureux pour les patients. Bien que le 

mécanisme sous-jacent exact de l'hippocratisme digital soit inconnu, il a été émis l'hypothèse 

que le dysfonctionnement de la fragmentation des mégacaryocytes en plaquettes dans les 

poumons joue un rôle [57]. 

Il n’existe pas de « Gold standard » pour évaluer l’hippocratisme digital, mais de 

nombreuses méthodes ont été décrites pour le mesurer comme l’index digital [58] et le signe 

de Schamroth. 

Dans notre série il est présent chez 40% des patients. 

2. Signes extra respiratoires : 

Les signes extra respiratoires dans les PID peuvent orienter vers une fibrose secondaire à 

d’autres maladies comme les connectivites et la sarcoïdose. Il s’agit surtout de : 

 Lésions cutanéo-muqueuses : Fissures digitales distales, Ulcérations digitales 

distales, Télangiectasies palmaires, phénomène de Raynaud, Œdème digital 

inexpliqué. 

 Adénopathies : à rechercher systématiquement et à biopsier si persistants afin 

d’obtenir un diagnostic étiologique. 

 Symptômes oculaires : recherche d’une hyposécrétion lacrymale par le test de 

Schirmer, d’une inflammation des différents segments de l’œil. 

 Hématurie et/ou une protéinurie qui, associée à l’atteinte pulmonaire, oriente vers 

certaines étiologies principalement auto-immunes. 

Dans notre série les signes physiques extra respiratoire étaient dominés par des signes 

articulaires dans 5% des cas ce qui oriente vers une origine secondaire. 
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Tableaux XXII :   Principaux signes extra respiratoires au cours des pneumopathies 
interstitielles diffuses chroniques. 

Signes extra respiratoires Maladies associées 

Arthrite Connectivite, vascularite 

ADP périphériques Sarcoïdose, lymphangite carcinomateuse 

Hypertrophies des glandes salivaires et lacrymales Sarcoïdose, Gougerot-Sjögren 

Macules, papules cutanés Myopathie idiopathique inflammatoire, 
maladie de Wegener 

Uvéite, conjonctivite Sarcoïdose, Gougerot-Sjögren 

Anomalies neurologiques Sarcoïdose, lymphangite carcinomateuse, 
connectivite, vascularite 

Erythème noueux Erythème noueux 
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IV. Profil paraclinique.  

A. Études radiologiques :  

L’approche radiologique dans la démarche diagnostique de la maladie pulmonaire 

interstitielle diffuse est essentielle devant l’hétérogénéité de cette maladie  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

1. Radiographie thoracique standard face et profil : 

Devant l’accessibilité et le coût raisonnable de la radiographie thoracique standard, elle 

est souvent demandée devant une symptomatologie respiratoire. Cependant, dans la 

pathologie pulmonaire fibrosante, elle permet d’affirmer les lésions mais sans préciser leur 

extension ou d’autre atteintes comme l’atteinte parenchymateuse, son apport reste limité et 

« Lésions élémentaires » 

micronodules, verre dépoli, condensations alvéolaires, 

     

Lésion prédominante Topographie lésionnelle 

Autres lésions pulmonaires ou extra 
pulmonaires 

Epidémiologie, anamnèse 
clinique, biologie et 

cytologie 

Groupements lésionnels « patterns » 
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plusieurs affections restent sous estimées réalisant un aspect-nodulaire non spécifique [59,60] 

et ne permet un diagnostic correct avec grande probabilité que dans 25 % des cas [61]. 

Dans notre série, la radiographie thoracique était réalisée chez tous les patients, et 

l’aspect le plus fréquent est un aspect d’opacités réticulaires dans 50 % suivi par des images en 

verre dépoli trouvés dans 20%, puis des images en rayons de miel dans 15%.  

Les autres séries avaient retrouvées les mêmes données radiologiques avec toutefois des 

proportions variables : 

Tableaux  XXIII :   Fréquence des anomalies radiologiques rencontrées dans les différentes 
séries au cours des pneumopathies chroniques fibrosantes. 

Signes radiologiques Ijim [29] Dia [52] Notre série 

Opacités réticulaires diffuses - 10% 50% 

Micronodulaires -  10% 

Opacités réticulo-nodulaires 77,7% 46,6 2,5% 

Images en verre dépoli -  20% 
 

2. Tomodensitométrie thoracique haute résolution en coupes fines (TDM- 
HR) : Étape clé de la démarche diagnostique étiologique des PID. 
La tomodensitométrie (TDM) a une place importante à toutes les étapes de la prise en 

charge : diagnostic positif, diagnostic étiologique, évaluation lésionnelle, surveillance 

évolutive, dépistage des complications et pronostic [62]. 

La TDM est plus performante que la radiographie pour établir ou orienter le 

diagnostic étiologique [63], elle permet de : 

• Identifier la lésion prédominante et sa topographie lésionnelle pulmonaire et 

extra pulmonaire, l’ensemble des lésions permet de décrire des « patterns » 
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ou groupements lésionnels souvent caractéristiques d’une pathologie spéci-

fique.   

• Guider le lavage bronchoalvéolaire (LBA), largement pratiqué lorsque l’état 

respiratoire le permet.  

• Faire un bilan lésionnel et participer au diagnostic de gravité. Elle permet de 

choisir la meilleure méthode de prélèvement et d’orienter les prélèvements 

vers les zones à priori les plus rentables [64]. 

• Surveiller l’évolution, dépister certaines complications [65], identifier les sé-

quelles et donner une idée sur le pronostic [62]. 
 

a) L’apport du TDM dans le diagnostic : 

L'approche diagnostique des PID chroniques en TDM peut s'organiser en quatre 

étapes  

o Vérification des paramètres techniques et de la qualité de l'examen.  

o Description des lésions élémentaires, leur topographie et les lésions 

associées. 

o Proposition d'une liste de diagnostics. 

o Intégration des données cliniques et biologique. 
 

i. Techniques de réalisation : 

 Conditions nécessaires : 

 Scanner sans injection de produit de contraste  

 Conditions d’acquisition des images :  

o Apnée inspiratoire maximale en décubitus dorsal, en mode volumique 
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o Apnée inspiratoire maximale en procubitus en cas d’opacités souspleurales 

postérieures en décubitus dorsal, pouvant être de nature gravito-dépendante et 

risquant de gêner l’analyse (mode séquentiel ou volumique). 

o  Épaisseur de coupe ≤ 1,5 mm 

o  Champ de reconstruction focalisé sur les poumons  

o Acquisition respectant les normes d’irradiation 

 Conditions optionnelles : 

o Reconstructions multi planaires qui donnent une vision coronale et sagittale 

du poumon et analysent bien l’étendue en hauteur des lésions.  

o Reconstructions multi planaires curvilignes pour mieux analyser le rapport 

des lésions avec la plèvre. 

o  Reconstructions en MIP (Maximal Intensity Projection) : images recrutant les 

pixels les plus brillants, c'est à dire les vaisseaux et les nodules, qui pour-

ront être plus facilement distingués les uns des autres, en épaisseur de 5 à 8 

mm dans le plan axial / coronal / adapté. 

 
Figure 28  : Application de l’algorithme MIP sur une coupe de 1 mm et de 5 mm chez un 

patient suspect de micronodulation.Le MIP 5 mm permet de recruter  les micronodules dans 
l’épaisseur de 5 mm, permettant d’affirmer la micronodulation et de la topographier [66] 
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o Reconstructions en MinIP (Minimal Intensity Projection) : les zones de faible 

atténuation sont mises en évidence telles que les bronches, les kystes aé-

riques ou l'emphysème, en épaisseur de 5 à 8 mm dans le plan adapté. 

 
Figure 29 : Application de l’algorithme minIP à des épaisseurs variables de coupes entre 1 et 5 

mm. Le minIP permet de recruter l’air contenu dans le volume. Ainsi, les bronchectasies de 
traction sont mieux visibles en minIP 5 mm au sein du verre dépoli. [66] 

 
o Coupes en expiration pour exclure un piégeage aérien lobulaire (au cours du 

bilan initial) 

o Rendu de volume avec transparence [62]. 
ii. Description des lésions élémentaire, leur topographie et les lésions associées : 

La deuxième étape du raisonnement consiste décrire les différentes lésions élémentaires, 

à identifier une lésion « principale », à préciser les caractéristiques de cette lésion et à 

rechercher les lésions associées médiastinales et extra-thoraciques. 

Les lésions élémentaires pulmonaires peuvent être classées en 4 catégories : les lésions 

nodulaires (micronodules, nodules et masses), les hyperdensités étendues (condensations 

alvéolaires et hyperdensités en verre dépoli), les opacités linéaires et réticulées (lignes diverses, 

réticulations septales à larges mailles et réticulations intralobulaires à mailles fines) et les 

hyper clartés aériques (kystes, cavités en rayon de miel, espaces emphysémateux et autres 
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cavités). Il faut noter que toutes les lésions élémentaires n’ont pas la même valeur 

diagnostique.  

À l’échelle du poumon, la topographie doit être précisée dans les 3 axes : 

• Craniocaudal (haut, moyen, bas, secteurs séparés par la carène et les veines 

pulmonaires inférieures) ; 

• Antéropostérieur (antérieur, moyen, postérieur, 3 secteurs de taille iden-

tique) ; 

• Axial (central, périphérique selon que les lésions se situent dans la moitié in-

terne ou externe du poumon). 

En fonction des données ci-dessus, le choix de la lésion « principale » devient de 

plus en plus en plus évident. Le choix se porte sur la lésion la plus étendue ou la plus 

sévère tout en détaillant ses caractéristiques : forme, limite, distribution et retentissement 

sur l’environnement broncho-pulmonaire. La combinaison de l'identification de la lésion « 

principale » aux informations de localisation suffit parfois pour proposer un diagnostic 

avec une bonne fiabilité [67]. Par exemple, les images en rayon de miel peuvent s’observer 

dans la plupart des fibroses pulmonaires à un stade évolué, mais en particulier dans les 

fibroses à prédominance périphérique et basale : fibrose pulmonaire idiopathique [68], 

fibrose des connectivites, asbestose pulmonaire. Un rayon de miel à prédominance supérieure 

peut s’observer dans la sarcoïdose [69]. Un rayon de miel de topographie quelconque peut se 

voir dans les PHS chroniques. 

Enfin, la recherche des lésions associés principalement extra-pulmonaires est un élément 

clé pour le diagnostic, mais peuvent aussi être siège de prélèvement contribuant à un 

diagnostic fiable et éventuellement une prise en charge précoce. 

 

https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0755498209004746#bib19�
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0755498209004746#bib13�
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iii. Proposition d'une liste de diagnostics. 

Il s’agit d’une synthèse des données tomodensitométriques et proposer une liste de 

diagnostics possibles, hiérarchisés en fonction de leur probabilité. [70] 

ETAPE 1 : Lésion élémentaire 

 

  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Lésions 
nodulaires 

Distorsion 
architecturale 

Opacités 
linéaires 

Rayon de miel Verre dépoli Réticulations 

PFI  
 

 

 

PHS 

Connectivites 

PINS 

Sarcoïdose  
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ETAPE 2 : Distribution 
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AXIALE 

CENTRALE PERIBRONCHOVASCULAIRE PERIPHERIQUE 

Sarcoïdose Sarcoïdose - PINS FPI  -  PINS 

 

Prédominance supérieure et moyenne Prédominance basale 

Sarcoïdose - Silicose Sarcoïdose - PHS FPI  -   PINS -  Connectivite 

 

CORONALE 

Opacités nodulaires Rayon de miel 

Lésions Symétriques Lésions Asymétriques 

Presque toutes les PID 

SYMETRIE 

FPI - Sarcoïdose  
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Pas de prédominance : distribution aléatoire 

PHS      Fibrose familiale 

Fibrose indéterminée  
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Etape3 : Recherche de groupements de lésions ou de « PATTERN » 

 

Figure : Comparaison des Patterns de TDM-HR selon différents consensus. [61] 

 

Figure 30 : Patterns scanographiques pulmonaires des maladies systémiques 
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ETAPE 4 : Recherche de lésions associées 

 
iv. Intégration données clinico-biologiques : 

La dernière phase de l'analyse consiste à intégrer les autres informations dans le 

raisonnement. Il s'agit des données cliniques, biologiques et anatomopathologiques, mais 

aussi de l'évolutivité temporelle des images. Au terme de cette phase, l'examen 

tomodensitométrique modifie l'hypothèse diagnostique initialement formulée par le 

clinicien dans plus de la moitié des cas [72]. Il améliore la concordance inter-observateur 

et oriente la réalisation d'examens invasifs. 

b) L’apport de la TDM dans La surveillance évolutive et le dépistage des complications : 

L’apparition ou la progression de signes de fibrose pulmonaire est la principale 

complication évolutive. Cette fibrose est identifiée sur l’apparition de signes de distorsion 

architecturale mineurs ou majeurs comme la destruction en opacités nodulaires [69]. Le 

pneumothorax complique surtout les maladies kystiques [73]. L’apparition d’une cavitation 

a des significations variées, il peut s’agir de bronchectasies kystiques, de nécrose 

ischémique ou de surinfection. Les complications bronchovasculaires sont rares : Il peut 
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s’agir de bronchectasies ou d’une hypertension pulmonaire pouvant nécessiter un examen 

avec injection de produit de contraste. Le cancer bronchopulmonaire peut compliquer 

diverses PID mais tout particulièrement la fibrose pulmonaire idiopathique. La TDM peut 

permettre un diagnostic précoce et une résection limitée. 

 

Figure 31 : Pneumopathie interstitielle non spécifique très probable au cours d’une 
sclérodermie [74] 

 

 

Figure 32 : Pneumopathie interstitielle non spécifique idiopathique [74] 

Le signe dominant est fait de réticulations 
fines intralobulaires associées à quelques 

bronchectasies par traction. 

Polygones septaux distordus associés à 
quelques lignes hilopériphériques et à 
quelques bronchectasies par traction. 
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Figure 33  : Sarcoïdose [74] 

 
c) Discussion des aspects tomodensitométriques : 

 Dans notre série, Le scanner thoracique était réalisé chez tous les patients et on a 

noté les résultats suivants : 

o L’aspect en rayon de miel était retrouvé chez 25%.  

o L’aspect en verre dépolie était retrouvé chez 42,5%.  

o Réticulations étaient retrouvées chez 50%.  

o Bronchectasies par traction étaient retrouvées chez 32,5%.  

o ADP médiastinales, hilaires étaient retrouvées chez 20%.  

o Micronodules étaient retrouvés chez 37,5% des cas.  

o Epaississement des septa interlobulaires et/ou intralobulaires était retrouvés 

chez 17,5% des cas 

 

 

 

 

Le verre dépoli est prédominant, mais il 

s’associe à des micronodules 
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Tableaux XXIV :   Fréquence des anomalies scanographiques rencontrés dans les différentes 
séries des pneumopathies chroniques fibrosantes. 

Aspects scanographiques Dia [52] Dghaies [50] Debbiche [26] Notre série 

Verre dépoli 33,8% 61% 57,9% 42,5 

Rayon de miel 52,11% 39% 50,4% 25% 

Epaississements des septas 32,39% 36% 80,5% 17,5% 

Micronodules 16,9% - - 37,5% 

Réticulations 40,85% - - 50% 

Bronchectasies - 30% - 32,5% 

ADPs médiastinales - 9,5% - 20% 

 

B. Explorations fonctionnelles respiratoires : 

Les explorations fonctionnelles respiratoires (EFR) usuelles se composent de trois examens 

standards : 

 La spirométrie : 

 La mesure des volumes pulmonaires qui permet de poser le diagnostic de trouble venti-

latoire restrictif, de distension pulmonaire ou de piégeage gazeux. 

 La mesure de la capacité de diffusion du monoxyde de carbone (DLCO), elle reflète l’état 

de la microcirculation pulmonaire et permet d’évaluer le trouble de l’échange gazeux 

induit par une pathologie obstructive, restrictive, ou vasculaire pulmonaire. 

1. Explorations fonctionnelles respiratoires et PIDC : 

Pour une majorité de patients atteints de PID, cette exploration, est caractérisée par un 

syndrome restrictif, diagnostiqué par une diminution de la capacité vitale forcée (CVF) et de la 

capacité pulmonaire totale (CPT), ainsi qu’une altération de la diffusion alvéolocapillaire des 

gaz, observée par une diminution de la capacité de diffusion du monoxyde de carbone 

(DLCO).cette réduction de volume s’explique par la diminution de la compliance pulmonaire 
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causée par les infiltrations de cellules inflammatoires dans les parois alvéolaires et/ou par les 

lésions fibrosantes diminuant l’élasticité des tissus pulmonaires. 

Bien que le trouble ventilatoire restrictif soit la principale conséquence fonctionnelle 

respiratoire des PID, l’atteinte obstructive associée ou isolée peut aussi s’observer au cours de 

cette pathologie [75]. 

Dans notre série la spirométrie était réalisée chez 23 patients soit 57,5%, et elle a montré 

un trouble ventilatoire restrictive dans 82,5% chez ces patients, un trouble ventilatoire 

obstructif chez 13% et un trouble mixte chez 4,5%. 

Tableaux XXV : Fréquence du trouble ventilatoire restrictif dans les différentes séries des 
pneumopathies chroniques fibrosantes. 

 

Tableaux XXVI Définition des différents troubles ventilatoires trouvé dans l’EFR [76] 
 

TVR : trouble ventilatoire restrictif    TVO : trouble ventilatoire obstructive  
TVM : trouble ventilatoire mixte 
 

Séries Région TVR TVO TVM 

Dghaies [50] Tunis 62% - 6,3% 

Ijim [29] Marrakech 40% - - 

Notre série Marrakech 47,5% 7,5% 2,5% 

TVR TVO TVM 
Le trouble ventilatoire restrictif est 

défini par une diminution de la 
capacité pulmonaire totale. La 

capacité vitale n’apporte pas à elle 
seule la preuve d’une restriction. 
Le critère diagnostique pour le 
trouble ventilatoire restrictif 
proposé par l’ATS/ERS est le 

suivant : CPT<5e percentile de la 
valeur prédite. 

Le trouble ventilatoire obstructif est une 
réduction disproportionnée du débit 
expiratoire maximal par rapport au 
volume maximal (CV) qui peut être 

mobilisé. Le critère diagnostique pour le 
trouble ventilatoire obstructif proposé 

par l’ATS/ERS est un rapport VEMS/CV T 
<5e percentile de la valeur prédite. 

Le trouble ventilatoire mixte est défini 
par l’existence concomitante d’un 
trouble ventilatoire obstructif et 

restrictif : VEMS/CV <5e percentile de la 
valeur prédite et CPT <5e percentile de 

la valeur prédite. 



Profil clinique, biologique et radioogique des pneumopathies interstitielles diffuses. 
 

 

 

- 70 - 

C. Gazométrie artérielle a l’air ambiant : 

 La gazométrie artérielle permet d'apprécier la quantité d'oxygène et de gaz 

carbonique contenue dans le sang artériel ainsi que son équilibre acido-basique afin 

d’évaluer l’efficacité des échanges pulmonaires. 

Il suffit de prélever des échantillons de sang par ponction d’une artère, le plus 

souvent humérale ou radiale, pour mesurer la pression partielle artérielle en O2 (PaO2), en 

CO2 (PaCO2), le pH sanguin, la saturation artérielle en O2 (SaO2), et le taux 

d’hémoglobine. L’étude des gaz du sang représente le meilleur moyen d’approche du 

syndrome bloc alvéolo-capillaire : au début d’une pneumopathie fibrosante, la Pa02 de 

repos est souvent normale mais elle chute à l'exercice en raison de l'épaississement de la 

membrane alvéolocapillaire. Quand la maladie progresse, on observe une hypoxémie de 

repos qui s'aggrave à l'effort avec hypocapnie. L’hypercapnie est tardive et constitue un 

critère de mauvais pronostic.  

D. Le bilan biologique : 

Un bilan biologique minimal est impératif afin de détecter une atteinte 

extrarespiratoire et à repérer des éléments spécifiques. Il comporte : numération formule 

sanguine, ionogramme sanguin, créatininémie, bilan hépatique et auto- anticorps autres 

en fonction de l’orientation étiologique [77]. 

Par exemple, l’élévation de l’enzyme de conversion permet d’orienter vers la 

sarcoïdose, même avec une mauvaise sensibilité et une spécificité insuffisante [78] car elle 

peut être élevée dans d’autres affections. La recherche positive de précipitines sériques est 

évocatrice d’une pneumopathie d’hypersensibilité [79]. 
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Tableaux XXVII :   Les examens biologiques et les maladies à recherchés 
Examens biologiques Maladies à rechercher 

NFS, CRP Syndrome inflammatoire 
biologique 

Dosage des précipitines sériques Pneumopathies d’hypersensibilité 
ECA, calcémie, calciurie Sarcoïdose  
Facteurs rhumatoïdes, Ac anti-nucléaires, anticorps anti-
ADN, Ac anti-antigène soluble de noyau (notamment 
anti-SSA et anti-SSB), Ac antisynthétases 

Connectivites 

ANCA Vascularites 
NFS : numération formule sanguine ; CRP : protéine C-réactive ECA : L’enzyme de 

conversion de l’angiotensine ; ANCA : Anticorps antineutrophilecytoplasmatique 

Tableaux  XXVIII :   Apport du bilan biologique dans le diagnostic étiologique [41] 
Anémie hémolytique Lupus, lymphome, LIP, sarcoïdose, FPI, 

pneumopathie médicamenteuse 

Anémie normochrome normocytaire Anémie normochrome normocytaire 

Leucopénie Sarcoïdose, lymphome, connectivites 

Éosinophilie  Pneumonies éosinophiles, sarcoïdose, 
vascularites, lymphome 

Thrombopénie  Connectivites, sarcoïdose, FPI, lymphome,  

Protéinurie ou hématurie  Lupus, Wegener, poly angéite microscopique, 
maladie de Churg et Strauss, amylose 

 

FPI : fibrose pulmonaire idiopathique   LIP : pneumopathie interstitielle lymphoïde  

E.  Bronchoscopie : 

La bronchoscopie est un outil majeur dans le diagnostic étiologique des PID. C’est un 

moyen peu invasif permettant souvent d’éviter la biopsie pulmonaire [80]. Elle peut être 

appliqué à une maladie pulmonaire diffuse ou localisée avec de bons résultats et peu de 

complications [81]. Ses contre-indications diffèrent d’une pathologie à une autre, mais une 
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hypoxémie sévère non corrigée par l’oxygène par exemple est une contre-indication 

formelle à la réalisation de la bronchoscopie [82]. 

La bronchoscopie souple, sous anesthésie locale ou générale, permet de réaliser 

différents types de prélèvements qui peuvent avoir une place dans l’exploration d’une PID 

fibrosante : lavage broncho-alvéolaire (LBA), biopsies bronchiques et biopsies 

transbronchiques. 

1. Aspect macroscopique : 

 L’aspect macroscopique est le plus souvent non spécifique, mais peut visualiser 

parfois un aspect évocateur d’une maladie, comme la présence de granulomes dans la 

sarcoïdose.  

Dans une étude rétrospective des cas de pneumopathies infiltratives diffuses 

chroniques pris en charge au service de pneumologie à l’hôpital Ibn Nafis du centre 

hospitalier Mohammed VI de Marrakech entre janvier 2005 et décembre 2009 [83], la 

fibroscopie bronchique était réalisée chez 73% des patients ; dans les deux tiers des cas, 

l’aspect macroscopique était sans valeur étiologique dans la majorité des cas avec une 

inflammation diffuse dans 77,4%. 

Dans notre série, seul un patient a bénéficié d’une bronchoscopie dont l’aspect 

macroscopique a montré une inflammation non spécifique de la muqueuse. 

2. Lavage broncho alvéolaire (LBA) : 

Le LBA est une technique à risque relativement faible réalisée lors d'une bronchoscopie 

flexible, permettant la récupération des composants cellulaires et non cellulaires de la surface 

épithéliale des alvéoles et des bronchioles terminales [84,85]. 
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Pendant de nombreuses décennies, le LBA a fait partie du bilan de la PID, au cours duquel 

son rôle a été principalement étudié chez les patients atteints de sarcoïdose, de pneumopathie 

d'hypersensibilité, et de fibrose pulmonaire idiopathique [86].  

Aujourd'hui, cependant, ce rôle semble diminuer avec les progrès de l'imagerie par 

tomodensitométrie à haute résolution . 

Lorsqu'un LBA est indiqué chez un patient suspecté d'IPD, il est préférable qu'il soit guidé 

par une TDM-HR thoracique précédant la procédure. 

Diverses formules, y compris lymphocytaires, éosinophiles, neutrophiles et mixtes, 

peuvent être trouvés chez les patients atteints de PID, et l'importance de chacun varie 

considérablement d'une maladie à une autre. L'utilité de telles formules fait l'objet de 

discussions en cours car, d'une part, la plupart de ces résultats ont une faible spécificité et 

sensibilité, tandis que d'autre part, des études qui se sont penchées sur la valeur prédictive de 

la LBA dans le diagnostic des PID sont antérieurs à l'ère de l'utilisation généralisée de la TDM-

HR [86, 87] 

Pour rappel :  

 La formule normale chez le sujet sain, non-fumeur :  

Compte cellulaire : 100 à 150 000/mm3, macrophages : 80-90%, lymphocytes :     

5- 15%, polynucléaires neutrophiles (PNN) : 1-3%, polynucléaires éosinophiles (PNE) 

: ≤1%.  

 Chez le fumeur, la cellularité peut monter jusqu’à 400 000/mm3. On parle 

d’hypercellularité au-delà de 150 à 250 000 éléments/mm3 chez le non-fumeur, et à 

plus de 450 000/mm3 chez le fumeur. 
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Tableaux  XXIX :   Valeurs normales et pathologiques suggérées lors d’anomalies du LBA 
(adapté de [86]) 

 
Type cellulaire Norme Anomalie Diagnostics suggérés 
Macrophage 85%   

Lymphocyte 10-15% >25% Sarcoïdose, PHS, POC, PINS, collagénoses, 
pneumopathies médicamenteuses, pneumonie 

interstitielle lymphoïde 
>50% PHS-PINS 

Neutrophile <3% >3% Dommage alvéolaire diffus, collagénoses, FPI 
>50% Dommage alvéolaire diffus, surinfection 

bactérienne 
Eosinophile <1% >1% Pneumonie à éosinophile, Churg-Strauss, ABPA 

>25% Pneumonie à éosinophiles 
Cellules 

épithéliales 
0 >5% Contamination 

Cellules 
bronchiques 

<5% >5% Prélèvement inadéquat 

Cellules malignes 0  Néoplasie 
 

PHS : pneumonie d’hypersensibilité ; POC : pneumonie organisée cryptogénique ; PINS : 
pneumonie interstitielle non spécifique ; FPI : fibrose pulmonaire idiopathique ; ABPA : 
aspergillose bronchopulmonaire allergique. 

Dans une étude rétrospective colligeant 63 patients présentant une PID hospitalisés dans 

le service de médecine interne de l’hôpital militaire de Tunis entre 2000 et 2018 [50], le lavage 

broncho alvéolaire pratiqué chez 33 patients montrait une alvéolite lymphocytaire dans 19 cas, 

une alvéolite à neutrophile dans 8 cas et une alvéolite éosinophile dans 4 cas. 

Dans notre série, le LBA a été réalisé chez un seul patient et a objectivé une alvéolite 

neutrophile. 
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3. Biopsies bronchiques étagées : 
Le rôle de la BBE dans le bilan des patients atteints de PID a jusqu'à présent été 

relativement faible.   Il sert principalement à diagnostiquer la sarcoïdose [88] et la bérylliose 

chronique. Quatre à six biopsies endobronchiques sont généralement obtenues, de préférence 

à partir d'un site où la muqueuse est anormale ou de la première et de la deuxième carène si la 

muqueuse semble normale : 30 % des patients ayant une muqueuse normale peuvent avoir une 

BBE positive [88]. Une étude a révélé que la BBE positive était en corrélation avec une maladie 

plus avancée et agressive [89]. 

Dans notre étude, 2 patients ont bénéficié de BBE, objectivant des remaniements 

inflammatoires subaigus et chroniques non spécifiques chez les 2 patients. 

4. Autres examens complémentaires à la bronchoscopie : 
 

 La biopsie transbronchiques (BTB) 
Le rendement diagnostique global des biopsies transbronchiques est d'environ 25 à 75 %, 

mais il varie largement en fonction la PID sous-jacente [88]. Il peut être aussi bas que 20 à 30 

% pour la FPI [89] et aussi élevé que 66% à 95% à dans la sarcoïdose au stades avancés [90]. 

Cependant, la BTB reste la procédure de choix lorsque la maladie suspectée a une atteinte 

péribronchovasculaire ou centro-lobulaire, et lorsque de petits échantillons suffisent pour 

établir un diagnostic certain [89]. 

 Echographie endobronchique (EBUS).  
En 2004, l'utilisation linéaire de l'EBUS a été mise en évidence après que Yasufuku et 

ses collègues ont démontré le rendement diagnostique élevé de la sonde à ultrasons 

convexe dans l'échantillonnage des lésions médiastinales et la distinction entre les 

ganglions lymphatiques malins et bénins [90]. EBUS est devenu le meilleur premier outil de 

diagnostic pour obtenir des échantillons pour le diagnostic et la stadification du cancer du 

poumon à non petites cellules [91] De plus, par rapport aux biopsies endobronchiques et 
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transbronchiques, l'EBUS avait un rendement plus élevé pour le diagnostic de la sarcoïdose 

[92]. 

 Cryobiopsie transbronchique : 
Depuis 2009 environ, la cryobiopsie transbronchique est apparue comme un nouvel 

outil de diagnostic des PID et principalement des PII. Alors que de plus en plus de données 

continuent d'émerger, la cryobiopsie transbronchique peut largement remplacer la biopsie 

pulmonaire chirurgicale (BPC) en devenant la première modalité de diagnostic à obtenir 

des tissus pour le diagnostic des PII. 

Dans plusieurs études, La cryobiopsie s'est avérée suffisante pour le diagnostic de 

PINS [93], PHS [94], sarcoïdose [95], DIP [96] et autres. 

F. Biopsie pulmonaire chirurgicale (BPC) : 

La biopsie pulmonaire chirurgicale est un examen invasif à visée diagnostique. 

1. Indications : 
L’indication majeure de la BPC est le champ des pneumopathies interstitielles 

idiopathiques et notamment le diagnostic différentiel entre fibrose pulmonaire 

idiopathique, pneumopathie interstitielle non spécifique idiopathique et pneumopathie 

d’hypersensibilité chronique, quand les données environnementales, cliniques, biologiques 

et d’imagerie ne suffisent pas à poser un diagnostic [97]. 
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Tableaux XXX :   Modèle de HRCT thoracique de la pneumonie interstitielle idiopathique 
(critères de Fleischner) et recommandations des lignes directrices 2018 ATS/ERS/JRS/ALAT 

pour la BPC. [98] 
 

Aspect HRCT FPI typique FPI probable FPI indéterminé Incompatible avec la FPI 

Distribution Prédominance 
basale (parfois 

diffuse) et sous-
pleurale, souvent 

hétérogène. 

Prédominance 
basale et sous-

pleurale, 
souvent 

hétérogène. 

Variable ou 
diffuse. 

Fibrose pulmonaire supérieure 
ou médiane prédominante, 

Prédominance 
péribronchovasculaire avec 

épargne sous-pleurale. 

Caractéristiques Rayon de miel Motif réticulaire 
(peut être 

superposé au 
verre dépoli) 

avec 
bronchectasie 

ou 
bronchiolectasie 

de traction 
périphérique 

 

Preuve de fibrose 
avec quelques 

caractéristiques 
discrètes 

suggérant un 
aspect de non FPI 

L'un des éléments suivants : 
consolidation prédominante, 

opacité étendue en verre 
dépoli pur (sans exacerbation 

aiguë) 

Motif réticulaire 
(peut être superposé 
au verre dépoli) avec 

bronchectasie ou 
bronchiolectasie de 

traction 
périphérique 

Pas de rayon de 
miel 

 Atténuation étendue de la 
mosaïque avec un piégeage 
d'air lobulaire étendu et bien 

défini à l'expiration 

Absence de 
caractéristiques 
suggérant un 

diagnostic alternatif 

Absence de 
caractéristiques 
suggérant un 

diagnostic 
alternatif 

 Nodules ou kystes diffus 

Recommandations BPC non 
recommandée (> 90 

% de valeur 
prédictive positive 

du profil 
pathologique UIP) 

Envisagez BPC 
(peut ne pas être 
nécessaire chez 
les personnes 

ayant une forte 
probabilité de 

FPI avant le test) 

Envisager BPC (si 
aucune étiologie 

claire n'est 
identifiée après 
une évaluation 

clinique et 
radiologique 
minutieuse) 

Envisager BPC (si aucune 
étiologie claire n'est identifiée 
après une évaluation clinique 
et radiologique minutieuse) 
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La décision de proposer une biopsie pulmonaire vidéochirurgicale est laissée à 

l’appréciation du clinicien à l’issue de la discussion multidisciplinaire faisant intervenir 

pneumologues, radiologues et pathologistes expérimentés dans le domaine des PID. Cette 

décision doit tenir compte :  

- De l’évaluation du risque éventuel de la biopsie  

- De l’âge  

- De l’existence de comorbidités 

- Du stade de la maladie  

- De l’exploration fonctionnelle respiratoire  

- De l’évolutivité de la pneumopathie interstitielle 

2. Modalités techniques de la biopsie pulmonaire :  
La biopsie pulmonaire vidéothoracoscopique est une technique chirurgicale relativement 

simple, mais exige une implication particulière du chirurgien afin d’obtenir un diagnostic dans 

la majorité des cas. La morbidité liée au geste est estimée à 7% et la mortalité est inférieure à 

1%. La morbidité serait plus élevée chez des patients présentant une FPI. Il est recommandé : 

- De repérer le site à biopsier grâce au scanner préopératoire  

- De biopsier au moins 2 lobes différents 

- De pratiquer des biopsies d’environ 3 cm 

-  de biopsier dans les bases des lobes supérieurs (partie postérieure de la scissure) et 

lobes inférieurs (partie diaphragmatique) 

- De ne pas écraser le parenchyme : “no touch technic” 
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Figure 34  : Image prise lors d’une vidéo thoracoscopie [66] 
 

          
1 2 

1 : Biopsie pulmonaire chirurgicale après insufflation avec du formol. [66] 
2 : Biopsie pulmonaire chirurgicale après fixation dans le formol. [66] 
 

3. L’apport de la BPC dans la PID : 
La décision de réaliser une biopsie pulmonaire dans l'évaluation d'une PID est basée 

sur la probabilité que cet examen aboutisse à un diagnostic précis. Dans une étude 

prospective menée à Liverpool [99] cent patients ont subi une biopsie pulmonaire pour PID 

sur une période de 5 ans et a eu comme résultats un diagnostic spécifique dans 42% des 

cas. La biopsie pulmonaire occupe donc une place centrale mais de deuxième ligne dans le 

diagnostic des PID. 

Aspect micronodulaire du poumon 
fibreux 
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Tableaux XXXI :   Critères histopathologiques de pneumopathie interstitielle commune selon les 
recommandations internationales de 2018 [100]. 

 
PIC certaine 

(Présence des 4 
critères) 

 

• Fibrose marquée/remodelage architectural, +/- rayon de miel de distribution 
sous-pleurale/paraseptale prédominante 

• Atteinte disséminée du parenchyme par la fibrose 
• Présence de foyers fibroblastiques 
• Absence de signes suggérant un autre diagnostic 

PIC probable 
(Présence des 3 

critères) 
 

SOIT kystes en rayons de miel seuls 
SOIT 

• Fibrose marquée/remodelage architecturale, +/- rayon de miel 
• +/- Atteinte disséminée du parenchyme par la fibrose 
• +/- Foyers fibroblastiques sur le front de progression 
• Absence de signes suggérant un autre diagnostic  

PIC indéterminée 
 

• Fibrose parenchymateuse disséminée ou diffuse, avec ou sans inflammation inters-
titielle 

• Présence de critères suggérant discrètement un autre diagnostic qu’une PIC 
• Présence de signes suggérant un aspect de PIC secondaire 

Signes 
compatibles avec 

un autre 
diagnostic que la 

PIC 
 

SOIT aspect de fibrose non-PIC : 
• PHS chronique, PINS fibreuse, Pneumopathie organisée fibreuse, FEPP 
• Histiocytose chronique, Fibrose interstitielle liée au tabac 

SOIT aspect de fibrose de type PIC avec signes suggérant fortement un autre diagnostic 
• Membranes hyalines (DAD) 
• Pneumopathie organisée (bourgeons fibro-inflammatoires alvéolaires) 
• Granulomes (PHS, sarcoïdose, infections) 
• Infiltration inflammatoire interstitielle marquée à distance du rayon de miel (PHS) 
• Anomalies prédominantes centrées sur les voies aériennes 

 
Tableaux XXXII  :   Intégration des données tomodensitométriques et histopathologiques pour 

le diagnostic de FPI selon les recommandations de 2022 [1] 
Aspects 

Scanographiques 
 Aspects 

histopathologiques 
  

PIC PIC probable Indéterminé 
pour une PIC 

Diagnostic 
alternatif 

PIC FPI FPI FPI Non FPI 
PIC probable FPI FPI FPI (like) Non FPI 

Indéterminé pour une 
PIC 

FPI FPI (like) Indéterminé 
pour FPI 

Non FPI 

Diagnostic alternatif FPI « like » /Non 
FPI 

Non FPI Non FPI Non FPI 
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Ces critères s ‘appliquent à des patients suspects de FPI. Le diagnostic définitif est 

établi au terme de la réunion de discussion multidisciplinaire en prenant en compte outre 

les données tomodensitométriques et histologiques les données cliniques et biologiques 

disponibles 

Dans notre série la biopsie pulmonaire n’a été réalisé chez aucun patient. 

V. Aspects étiologiques :  

A. Pneumopathies fibrosantes secondaires : 

Tableaux XXXIII  :   Fréquence des pneumopathies fibrosantes dans les différentes séries. 
 

Séries Sarcoïdose Connectivites PHS 

Dia [51] 5,55% 19,44% 22,22% 

Dghaies [49] 11% 68% - 

Niang [24] 13,8% 9,4% 3,2% 

Debbiche [25] 27,1% 16,5% 6% 

Ketfi [26] 17,3% 49,2% 13,9% 

Notre série 5% 10% 10% 
 

 Sarcoïdose : 

La sarcoïdose est une granulomatose systémique caractérisée par la formation de 

granulomes épithélioïdes et gigantocellulaires sans nécrose caséeuse. Elle touche de façon 

prépondérante les femmes avec deux pics d'incidence : 25–29 ans et 65–69 ans. Les poumons 

sont parmi les organes les plus fréquemment touchés. 

Une atteinte médiastinopulmonaire est observée chez environ 90 % des patients ayant 

une sarcoïdose [101], isolée dans la moitié des cas et associée à une ou plusieurs localisations 
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extrathoraciques dans l’autre moitié. Le stade radiographique a une valeur pronostique 

majeure. 

Il n’existe aucun test spécifique de la sarcoïdose. Le diagnostic repose sur la conjonction 

de trois critères stricts définis par la conférence de consensus American thoracic society (ATS)/ 

European respiratory society (ERS)/ World association of sarcoidosis and other granulomatous 

disorders (WASOG) [101] : 

- Histoire clinique et radiologique compatible ; 

- Mise en évidence de granulomes non caséeux ; 

- Exclusion des autres causes de granulomatose 

La fibrose pulmonaire est la principale cause de morbidité et de mortalité des 

patients ayant une sarcoïdose, notamment lorsqu’il existe une hypertension pulmonaire 

[102]. 

Au cours de la sarcoïdose, la tomodensitométrie thoracique n’est pas indispensable [94], 

[103]. Si le tableau clinico-radiologique est typique, notamment en cas de stade I ou II, la TDM 

a peu d’intérêt diagnostique [104]. 

L’endoscopie bronchique est le plus souvent indiquée sauf si le diagnostic a pu être 

obtenu par le prélèvement histologique d’un site superficiel (peau, adénopathies, conjonctive). 

Elle permet la réalisation de prélèvements histologiques à visée diagnostique. 

• Pneumopathies fibrosantes associées aux Connectivites : 

Le poumon est un organe fréquemment touché par les connectivites, essentiellement 

sous la forme de pneumopathies interstitielles diffuses. Le type d'atteinte pulmonaire peut être 

évocateur de plusieurs connectivites (PINS) mais peut aussi être spécifique de la maladie (PID et 

polyarthrite rhumatoïde, pneumonie interstitielle lymphocytaire et maladie de Gougerot 
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Sjögren). La survenue d'une atteinte thoracique conditionne le pronostic dans certaines 

connectivites. 

Selon les recommandations de l’organisation mondiale de la santé (OMS), le dépistage de 

l’atteinte pulmonaire concerne des patients asymptomatiques, à haut-risque pour la pathologie 

d’intérêt et se justifie si le diagnostic précoce modifie la prise en charge du patient [105]. Cette 

définition exclue donc la prise en charge diagnostique des patients symptomatiques et sous-

entend que la recherche rigoureuse de symptômes ou d’anomalie de l’examen clinique en lien 

avec une pathologie pulmonaire a bien été réalisée. 

Tableau XXXIV  : Fréquence des connectivites dans différentes séries. 

Séries Polyarthrite 
rhumatoïde 

Syndrome de 
Gougerot-Sjögren 

Sclérodermie Lupus 
érythémateux 

disséminé 

Myopathies 
inflammatoires 

Dghaies [50] 12,6% 20% 15,8% 6,3% - 
Niang [25] 1% - 4,2% 1% 3,1% 
Ketfi [27] 16,6% - 5,3% - 7,7% 

Notre série 5% 2,5% - - - 

 

Parmi les connectivites diagnostiquées :  

- Polyarthrite rhumatoïde : 

La polyarthrite rhumatoïde est une maladie auto-immune caractérisée par une 

atteinte articulaire inflammatoire. Cependant, Des manifestations extra-articulaires 

peuvent être observées chez environ 50 % des patients [106] témoignant du caractère 

systémique de la maladie. Les manifestations pulmonaires telles que les PID sont les plus 

fréquentes [107]. 
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La prévalence exacte de la PID au cours de la PR est inconnue. Son estimation est limitée 

par la fréquence des formes asymptomatiques et l’absence de dépistage systématique à l’aide 

d’un outil de détection sensible (TDM-HR). 

Le dépistage doit idéalement s’adresser à une population de patients PR identifiés comme 

étant à haut risque de développer une PID. Les facteurs de risque indépendants de la PR-PID 

sont : le sexe masculin, un âge élevé au diagnostic de PR et un tabagisme (notamment au-delà 

de 25 paquets-années) [108]. Plus récemment, l’activité de la PR et l’obésité ont également été 

associés à la présence d’une PID au cours de la PR [109]. 

Le type de PID probablement le plus fréquent au cours de la PR est la pneumopathie 

idiopathique commune, proche de la fibrose pulmonaire idiopathique, avec laquelle elle 

partage des facteurs de risques communs et une forte morbi-mortalité. 

- La sclérodermie systémique : 

Différents types d’atteintes pulmonaires sont observés au cours de la sclérodermie 

systémique. Les PID peuvent compliquer jusqu’à 80 % des patients [110]. Une progression de la 

PID est observée chez 25 à 30 % des patients [111]. 

Compte tenu de la fréquence des complications pulmonaires et de leur sévérité, il est 

recommandé de dépister l’atteinte pulmonaire [112] : l’évaluation initiale d’un patient atteint 

de Ssc doit toujours comporter une TDM-HR thoracique et des EFR notamment la mesure du 

DLCO afin de dépister précocement une PID. La réalisation systématique d’un TDM-HR 

thoracique annuel est discutée, surtout recommandée en cas de modification clinique, 

d’aggravation fonctionnelle des EFR ou de la radiographie thoracique [112].  

L’aspect le plus fréquemment observé est celui de PINS [110] et la fibrose pulmonaire est 

la première cause de décès au cours de la sclérodermie [113]. 
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- Maladie de Sjögren : 

Les atteintes pulmonaires au cours du SGS sont très polymorphes, leur fréquence 

varie entre les études, de 9% à 75%, témoignant d’une grande variabilité des définitions et 

des méthodes de détection utilisées. [114, 115]. 

La TDM-HR peut mettre en évidence une PID chez 20 % des patients atteints de SGS 

[116]. Cependant, il est recommandé d’inclure la TDM-HR d’emblée dans le bilan initial s’il 

existe des signes pulmonaires comme la dyspnée. 

Les atteintes pulmonaires du SGS sont encore peu connues notamment concernant leur 

profil évolutif, une meilleure connaissance de leurs caractéristiques et de l’histoire naturelle 

liées au SGS est nécessaire afin de préciser l’utilité d’une stratégie de dépistage chez les 

patients asymptomatiques. 

• Pneumopathies d’hypersensibilités (PHS) : 

Les pneumopathies d'hypersensibilité sont des pneumopathies immunoallergiques 

dues à l'inhalation chronique de substances antigéniques le plus souvent organiques. 

 Leur diagnostic repose sur une association de signes cliniques et paracliniques parmi 

lesquels les renseignements fournis par le lavage bronchoalvéolaire et par la 

tomodensitométrie thoracique haute résolution sont essentiels. 

L’exposition provoque un syndrome pseudo grippal apparaissant 4 à 10 heures après, 

fait de toux sèche, d’une dyspnée d’intensité variable, une fébricule ou une fièvre. Associé à 

d’autres symptômes généraux inconstants comme des céphalées, des myalgies et des 

arthralgies. La persistance de l’exposition mène à des symptômes récidivants qui ont 

tendances à s’accentuer, et peuvent s’accompagner d’une altération de l’état général. 
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Dans la forme chronique, les symptômes sont peu spécifiques et n'orientent pas 

facilement vers le diagnostic, sauf si cette forme fait suite à une des présentations décrites ci-

dessus, ou si elle est entrecoupée de récurrences aiguës. 

Un certain nombre de recommandations de critères diagnostiques pour HP ont été 

publiées [117-118-119] (tableau). Les plus largement utilisés sont ceux de Richardson et al 

[118]. Aucun de ces ensembles de critères n'a été validé. Leur précision diagnostique est donc 

inconnue. Ils correspondent en effet aux définitions de la maladie. 

Tableau XXXV :   Critères diagnostiques proposés pour la pneumopathie d'hypersensibilité dans 
différentes études 

Auteur Critères majeurs Critères mineurs 
Terho [117] - exposition à des antigènes incriminés (révélé par des 

investigations aérobiologiques ou microbiologiques 
historiques de l'environnement, ou des mesures 
d'anticorps IgG spécifiques de l'antigène) 
-symptômes compatibles avec la PHS présents et 
apparaissant ou s'aggravant quelques heures après 
l'exposition à l'antigène ; 
- Infiltrats pulmonaires compatibles avec la PHS visibles 
sur la radiographie pulmonaire 

- râles crépitants basaux 
- altération de la capacité de diffusion 
- saturation en oxygène du sang artériel soit 
diminuée au repos, soit normale au repos 
mais diminuée pendant l'exercice 
- trouble ventilatoire restrictif 
-changements histologiques compatibles 
avec la PHS 
-test de provocation positif que ce soit par 
exposition au travail ou par inhalation 
contrôlée 

Richardson et al 
[118] 

-les antécédents, les signes physiques et les EFR 
indiquent une maladie pulmonaire interstitielle 
- images radiographiques compatibles 
- il y a exposition à un allergène reconnue 
- il y a un anticorps contre cet antigène 

 

Cormier et al [119] - exposition appropriée 
-crépitements inspiratoires 
- alvéolite lymphocytaire (si LAB est fait) 
-dyspnée 
-infiltrat sur les radiographies thoraciques ou la 
tomodensitométrie à haute résolution (HRCT) 

-épisodes fébriles récurrents 
-Diminution du test de capacité de diffusion 
(DLCO) 
-précipitines sériques positifs 
-granulomes sur biopsie pulmonaire 
(généralement non requis) 
- amélioration à l’éviction de l’allergène ou 
traitement approprié 
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Le diagnostic de PHS peut être considéré comme quasi certain (≥ 90 % de confiance) en 

cas d’association d’une exposition, d’une TDM-HR présentant des caractéristiques typiques et 

d’une lymphocytose au LBA avec un seuil de 30 %. Dans tous les autres cas, la réalisation 

d’investigations à visée histologique, dont le résultat sera à nouveau discuté en discussion 

multidisciplinaire est indispensable pour relever le niveau de certitude diagnostique. 

B. Pneumopathies fibrosantes idiopathiques :  

Dans notre série le diagnostic de : 

 FPI a été retenue chez 30% des patients. 

 PINS idiopathiques fibrosantes retenue chez 10% des patients. 

 IPAF retenuu chez 15 % des patients. 

20% des étiologies étaient indéterminées. 

Tableaux XXXVI:   Fréquence des pneumopathies interstitielle idiopathiques dans les différentes 
séries 

Séries FPI PINS Cause indéterminée 
Dia [52] 10,2% 5% 30,55% 

Niang [25] 17% - 53,19% 
Debbiche [26] 30,8% 10,5% - 

Notre série 30% 10% 20% 
 

Les pneumopathies interstitielles diffuses idiopathiques sont des maladies 

pulmonaires interstitielles idiopathiques qui ont en commun un tableau clinique et 

radiologique assez similaire et se distinguent les unes des autres par des aspects histologiques 

à la biopsie pulmonaire. Classées en 8 sous-types histologiques, toutes sont caractérisées par 

des degrés d'inflammation et de fibrose variables et toutes entraînent une dyspnée. Le 

diagnostic repose sur le recueil des antécédents, l'examen clinique, la TDM à haute résolution, 

l'imagerie, les épreuves fonctionnelles respiratoires et la biopsie pulmonaire. Le traitement 
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dépend du sous-type. Le pronostic varie selon le sous-type, d'excellent, à une évolution 

presque toujours fatale. 

La classification des pneumopathies interstitielles idiopathiques a progressivement 

évolué d’une classification anatomopathologique en 1969 , vers une classification 

anatomoclinique en 2002 pour aboutir à une classification clinique en 2013 , La 

classification de 2013 identifie définitivement la PINS comme une entité clinique à part 

entière, isole les PIDI rares et identifie des PIDI inclassables comme un sous-groupe 

particulier et propose un mode de prise en charge pragmatique pour ces PID inclassables 

[120]  

• Principales PIDI  

• Fibrose pulmonaire idiopathique  

• Pneumopathie interstitielle non spécifique idiopathique  

• Bronchiolite respiratoire avec Pneumopathie interstitielle  

• Pneumopathie interstitielle desquamative  

• Pneumopathie organisée cryptogénique  

• Pneumopathie interstitielle aiguë 

• PIDI rares  

• Pneumopathie interstitielle lymphocytaire idiopathique  

• Fibroélastose pleuropulmonaire idiopathique  

• PIDI inclassables 
Le diagnostic de PID idiopathique nécessite d’exclure les causes connues de PID. 

Malgré l’association connue de certaines PID avec le tabagisme (pneumopathie interstitielle 

desquamative, bronchiolite respiratoire avec PID), ces maladies sont classées avec les PID 

idiopathiques. 
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L’identification du caractère idiopathique d’une pneumopathie est un processus long 

et parfois difficile, qui repose sur la confrontation des données recueillies par le 

pneumologue clinicien et éventuellement l’anatomopathologiste. 

• Fibrose pulmonaire idiopathique : 
La fibrose pulmonaire idiopathique (FPI) est la forme la plus fréquente de 

pneumopathie interstitielle diffuse idiopathique chronique chez l’adulte, au sein du vaste 

groupe des PID. Le diagnostic de FPI doit être envisagé chez les adultes ayant une PID de 

diagnostic récent et d’étiologie apparemment inconnue devant les signes suivants : râles 

crépitants aux deux bases, aspect inexpliqué de fibrose pulmonaire bilatérale symptomatique 

ou asymptomatique à la radiographie ou au scanner thoraciques et observés typiquement chez 

un sujet âgé de plus de 60 ans, plus souvent un homme. 

Un algorithme diagnostique est représenté dans le schéma ci-dessous. En l’absence de 

biopsie pulmonaire, le diagnostic peut être retenu devant une PID idiopathique (sans 

manifestation extrarespiratoire associée, ni contexte étiologique), si le scanner thoracique de 

haute résolution montre un aspect de PIC. 
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Figure 34 : Algorithme diagnostique chez un patient suspect de fibrose pulmonaire 

idiopathique. 
[142] 

FPI : fibrose pulmonaire idiopathique ; PIC : pneumopathie interstitielle commune ; PID : pneumopathie 
interstitielle diffuse ; TDM : tomodensitométrie ; Diagnostic de travail : chez d’assez nombreux patients, 
on ne parvient pas à une certitude diagnostique selon les critères internationaux, alors même qu’une 
décision diagnostique et thérapeutique est nécessaire. Dans ce cas, les recommandations françaises 
proposent de parler de « diagnostic provisoire de travail » de FPI, s’il n’y a pas de diagnostic différentiel 
plus probable. Ce choix relève d’une décision en discussion multidisciplinaire et peut être sujet à révision 
selon l’évolution ultérieure de la maladie. 

 

 

 



Profil clinique, biologique et radioogique des pneumopathies interstitielles diffuses. 
 

 

 

- 91 - 

Au total, Chez un patient chez lequel une FPI est suspectée, il est recommandé de 

rechercher des arguments en faveur d’une cause déterminée de pneumopathie interstitielle 

diffuse, en particulier une exposition à des médicaments, à un antigène inhalé, à des 

particules minérales, une connectivite ou une vascularite systémique. 

• Pneumopathie interstitielle non spécifique (PINS) idiopathique : 
 

La PINS n’est pas une maladie mal définie, mais bien une entité bien distincte [122]. 

Par rapport à la fibrose pulmonaire idiopathique, la PINS idiopathique survient en 

moyenne plus tôt dans la vie (45 à 50 ans), les signes généraux sont plus fréquents et les râles 

fins à l’auscultation sont un moins constants. Le début est moins insidieux, mais dans certains 

cas le délai jusqu’au diagnostic peut prendre de nombreux mois. Contrairement à la fibrose 

idiopathique, le LBA peut montrer une formule lymphocytaire dans la moitié des cas. 

La présence d'une opacité prédominante en verre dépoli et réticulaire à la TDM-HR est 

très caractéristique de la PINS [123]. Cependant, L’image radiologique ne peut pas, 

contrairement à certains cas de fibrose idiopathique, être retenue comme formellement 

diagnostique de NSIP et il est recommandé de considérer une biopsie pulmonaire dans tous les 

cas. 

• PINS ou FPI ? 
La FPI et la PINS se ressemblent étroitement sur le plan clinique, radiologique et 

histologique ce qui a suscité de nombreux débats. Le tableau ci-dessous montre les 

caractéristiques cliniques radiologiques et histopathologiques distinctives de la fibrose 

pulmonaire idiopathique et de la pneumonie interstitielle non spécifique (NSIP) selon 

l’ATS/ERS. 
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Tableau XXXVII :   Caractéristiques cliniques distinctives de la fibrose pulmonaire idiopathique 
et de la pneumonie interstitielle non spécifique. 

Caractéristiques FPI PINS 

Durée Chronique Subaiguë à chronique 

Fréquence du diagnostic 47-64% 14-36% 

Radiographie standard Opacités réticulaires bilatérales à 
prédominance basale – Rayon de 

miel 

Opacités réticulaires floues 
bilatérales 

TDM-HR Opacités réticulaires à 
prédominance périphérique, basale 
– rayon de miel – bronchectasies de 
traction – verre dépoli – distorsion 

architecturale 

Verre dépoli à prédominance 
périphérique, basale 

Perte de volume pulmonaire 

Histopathologie Aspect habituelle de pneumonie 
interstitielle - 

Fibrose dense entraînant un 
remodelage de l'architecture 

pulmonaire avec fibrose « en nid 
d'abeille » fréquente - 

Foyers fibroblastiques 
généralement dispersés sur les 
bords des cicatrices denses- 
Atteinte pulmonaire inégale -
Distribution sous-pleurale et 

paraseptale fréquente 

Aspect de PINS 

Inflammation chronique interstitielle 
légère à modérée 

Hyperplasie des pneumocytes de type 
II dans les zones d'inflammation 

Fibrose interstitielle dense ou lâche 
dépourvue de temporaire 

 

Réponse au traitement Mauvaise réponse à tout traitement Bonne réponse aux corticostéroïdes 

Pronostic 50 à 70 % de mortalité en 5 ans Pas clair,15% de mortalité en 5 ans 
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• Le concept d’IPAF : Interstitial Pneumonia with Autoimmune Features :  
En 2015 un groupe de travail issue de l’ATS et l’ERS a proposé une nouvelle 

nomenclature et de nouveaux critères définissant les patients présentant une PID associés a 

des signes auto-immuns, Une IPAF n’est donc pas en réalité une maladie nouvellement 

inventée, il s’agit d’une classification utile pour identifier un sous-groupe mal connu de 

patients porteurs de pathologie interstitielle et qui se situent à l’interface entre connectivites et 

maladie idiopathique. Le concept même d’IPAF est un concept en mouvement, dynamique, 

destiné à se modifier. 

Du point de vue du patient porteur d’une PID répondant aux critères d’IPAF, son devenir 

n’est pas connu ; il pourrait dans le suivi évoluer vers une authentique connectivite, ou perdre 

ses traits d’auto-immunité et devenir idiopathique, ou encore rester en IPAF. 

Dans notre série 6 cas ont été classé comme IPAF soit 15%, selon des critères cliniques, 

biologiques et morphologiques. 

VI. Traitement :  

Les premières options thérapeutiques pour traiter les pneumopathies interstitielles 

diffuses étaient rares, compte tenu de la compréhension limitée de la physiopathologie de la 

maladie et des données des essais. Cependant, au cours des 10 dernières années, des études 

ont identifié des thérapies efficaces pour de nombreuses formes de PID. Ces succès ont 

influencé l'évolution du cadre conceptuel de l'activité de la PID et de la réponse au traitement. 
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1. But :  

 Limiter l’inflammation et la fibrose. 

 Ralentir la progression des fibroses. 

 Améliorer l’espérance de vie, la fonction respiratoire et la qualité de vie. 

 Prévenir le risque d’exacerbation aigue. 

 Obtenir une stabilisation ou une détérioration moindre de l’atteinte Pulmonaire. 

2. Moyens : 

Les PID peuvent être classées comme inflammatoires et fibrotiques. Bien que les PID 

inflammatoires puissent évoluer vers un phénotype à prédominance fibrotique [124], et des 

mécanismes inflammatoires et fibrotiques peuvent coexister. Plusieurs des médicaments anti-

inflammatoires et antifibrotiques discutés peuvent être utilisés simultanément. 

Dans la pratique clinique, les décisions de traitement sont complexes et multifactorielles, 

y compris les évaluations du profil risque-bénéfice, l'accès et le financement des médicaments, 

les comorbidités et, surtout, les objectifs et les préférences des patients. Des effets 

secondaires et des effets indésirables peuvent survenir avec n'importe quel traitement 

médicamenteux, affectant les décisions d'utiliser l'une des thérapies immunomodulatrices et 

antifibrotiques discutées plus tard. 
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Figure 35  : Cadre conceptuel pour le traitement de la PID [121] 
 

• Thérapies immunomodulatrices : 
a) Les corticostéroïdes : 

Les corticostéroïdes ont été parmi les premiers médicaments immunomodulateurs 

développés pour traiter les maladies inflammatoires. 

Dans un essai randomisé comparant les résultats de patients atteints de pneumopathie 

d'hypersensibilité aiguë assignés au hasard à un placebo ou à de la prednisone [125], les 

patients traités par la prednisone ont présenté une amélioration plus rapide de la capacité 

vitale forcée (CVF) et de la capacité de diffusion du monoxyde de carbone (DLCO) que ceux 
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ayant reçu le placebo, bien que les deux groupes aient eu une fonction pulmonaire similaire à 

la fin de l'essai. Les données à l'appui de l'utilisation de corticostéroïdes pour d'autres PID sont 

limitées à des séries de cas rétrospectives. De telles études ont montré que l'utilisation de 

corticostéroïdes était associée à une amélioration de la fonction pulmonaire et à une meilleure 

survie chez les patients atteints de pneumonie interstitielle non spécifique et de pneumonie 

organisée [126] par rapport à ceux non traités. Souvent, ils sont utilisés comme traitement de 

première intention pour les PID en raison d'un début d'action relativement rapide.  

b) L’azathioprine : 

Il n'y a pas de données publiées d'essais randomisés montrant l'efficacité de 

l'azathioprine pour la prise en charge des PID. Les données de cohorte suggèrent que son 

utilisation pourrait améliorer la fonction pulmonaire chez les patients atteints de 

sclérodermie [127] de pneumopathie d'hypersensibilité, [128] et de dermatomyosite [129]. 

c) Cyclophosphamide : 

L'efficacité du cyclophosphamide pour la prise en charge de la PID associée à la 

sclérodermie systémique a été étudiée dans un essai prospectif contrôlé par placebo [130] 

dans lequel les patients recevaient des corticostéroïdes et du cyclophosphamide, suivis 

d'azathioprine, qui semblaient stabiliser la fonction pulmonaire chez un sous-ensemble de 

patients. Dans l'étude Scleroderma Lung Study [127], les patients atteints de SSc traités par 

cyclophosphamide oral présentaient une perte de CVF significativement inférieure à celle 

des patients ayant reçu un placebo après 12 mois, ce qui suggère que le 

cyclophosphamide est un traitement efficace pour la SSc. 1 an après l'arrêt du traitement, 

ce bénéfice était atténué et le suivi à plus long terme n'a montré aucune différence de 

survie entre les groupes de traitement. De plus, l'utilisation du cyclophosphamide a été 

associée à des résultats favorables dans la PID associée aux myopathies inflammatoires 

[129]. 
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Il n'y a pas de données solides soutenant son utilisation pour le traitement des PID 

telles que la pneumopathie d'hypersensibilité ou la PID associée à la polyarthrite 

rhumatoïde. 

• Les therapies antifibrosantes: 
a) Le nintedanib : 

Le nintedanib est une molécule inhibitrice puissante du récepteur tyrosine kinases PDGF, 

Récepteur FGF et récepteur du facteur de croissance endothélial vasculaire. Des données des 

études in vitro ont montré que le nintedanib interfère avec les processus actifs dans la fibrose 

tels que la prolifération et la migration et la différenciation des fibroblastes. De plus, le 

nintedanib a montré une activité antifibrotique et anti-inflammatoire constante dans des 

modèles animaux de fibrose pulmonaire [131]. 

Selon Richeldi et al [132], un essai randomisé pour évaluer l'efficacité de 150 mg de 

nintédanib deux fois par jour par rapport à un placebo chez des patients atteints de fibrose 

pulmonaire idiopathique, le nintédanib a induit la baisse de la CVF, ce qui est cohérent avec un 

ralentissement de la progression de la maladie. 

b) La pirfénidone :  
La pirfénidone est un médicament qui a la propriété d’inhiber in vitro la prolifération des 

fibroblastes et leur production de TGF-1 et de PDGF (deux facteurs pro-fibrosants) mais aussi 

avec des propriétés anti-inflammatoires et antioxydantes. 

La pirfénidone ralentit le déclin de la fonction respiratoire, évalué par la mesure de la 

capacité vitale forcée, et améliore la survie sans progression. 

Les effets indésirables digestifs et cutanés sont fréquents et entraînent rarement l’arrêt 

du médicament d’autant qu’il est possible de moduler la dose du médicament en fonction de la 

tolérance [133]. 
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• Agents limitants l’agression pulmonaire : 

 Les Anti-oxydants : 

La N-acétyle-cystéine (NAC) agent mucolytique dont plusieurs recherches ont démontré 

son efficacité chez des patients atteints de divers types de fibrose pulmonaire, de FPI et de 

sarcoïdose, et ont noté que la NAC est un précurseur du glutathion, (Gamma- glutamyl-L-

cystéinylglycine) [134]. 

Bien que les données expérimentales et un grand nombre d'études cliniques ouvertes sur 

les effets antifibrotiques de la NAC étaient très convaincantes, il n'y a qu'un seul essai contrôlé 

par placebo sur l'efficacité de la monothérapie par la NAC pour le traitement de la FPI (l'étude 

Panther-IPF [135]) et qui n’a pas montré de différence significative entre NAC et placebo en 

termes d’évolution de la CVF à la 60e semaine de traitement (critère principal). 

 Anti RGO : 

- Thérapie anti-reflux et PID : 

Dans une analyse rétrospective des données d’un essai randomisé évaluant l’interféron 

gamma-1b, 32 % des patients atteints de FPI ont reçu des traitements anti-RGO de façon 

chronique. Bien qu'aucun effet sur la mortalité ou la progression de la maladie n'ait été évident, 

il y avait un risque accru d'hospitalisation et d'hospitalisation respiratoire chez les utilisateurs 

chroniques d'anti-RGO. [136]. 

Une deuxième étude rétrospective, a examiné les résultats cliniques de seulement quatre 

patients atteints d’une PID associée à un RGO nouvellement diagnostiqués qui ont choisi d'être 

traités uniquement avec un traitement anti-reflux : Chez les quatre patients, la fonction 

pulmonaire stabilisée ou améliorée alors qu'ils étaient maintenus sous traitement anti-reflux 

pendant un suivi d'au moins 2 ans [137]. 
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• Chirurgie anti-reflux et IPF : 

D’après une étude réalisée à l’université de Harvard à Boston, Une réduction 

significative des besoins en oxygène était évidente chez 14 patients atteints de FPI atteints 

d'une maladie pulmonaire en phase terminale en attente d'une transplantation après une 

fundoplication laparoscopique, comparativement à 31 patients atteints de FPI sur la liste 

d'attente de greffe qui n'ont pas subi de chirurgie [138]. 

• Traitements non médicaux : 

 Transplantation pulmonaire : 

La transplantation pulmonaire est une option de traitement proposée à certains patients 

selon divers critères incluant l’âge, la sévérité, les comorbidités, les antécédents chirurgicaux 

et le contexte psycho-social. 

La transplantation pulmonaire est la seule intervention dont il a été démontré qu'elle 

augmente l'espérance de vie des patients atteints de PID, elle est efficace pour améliorer la 

survie des patients atteints de fibrose pulmonaire idiopathique [139] 

 Oxygénothérapie au long cours à domicile (OLD) : 

L’hypoxie pendant l'effort physique est une constatation caractéristique chez les 

patients atteints de PID. Il n'y a pas de données sur l'utilisation de l'oxygénothérapie à long 

terme chez patients atteints de FPI, mais il était fortement recommandé dans les directives 

internationales par l'ATS/ERS/JRS/ALAT. 

 Réhabilitation respiratoire : 

La réhabilitation respiratoire (RR) est une intervention multidisciplinaire qui 

comprend du réentrainement à l’effort et de l’éducation thérapeutique visant à réduire les 
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symptômes, améliorer les capacités fonctionnelles et améliorer la qualité de vie des 

patients. 

La RR améliore la capacité fonctionnelle, la fatigue [140], la qualité de vie liée à la 

santé chez les patients atteints de FPI [141] : 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 36  : Impact hypothétique de la réadaptation pulmonaire chez les patients atteints de 
FPI. [140] 

 

• Mesures non spécifiques : 

 Arrêt du tabac :  

Constitue un véritable traitement dans certaines formes (bronchiolite pulmonaire, 

pneumopathie interstitielle et histiocytose langerhansienne). Sa persistance constitue un 

facteur de cortico-résistance. 

 Mesures préventives : Vaccination antigrippale, vaccination anti pneumococ-

cique et diminuer l’exposition aux facteurs d’agression respiratoire. 
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• Discussion des traitements administrés : 
 
Tableaux XXXVIII :   Fréquence de quelques traitements administrés dans la PID 
 

Séries Corticothérapie Immunosuppresseurs OLD 
Dia [52] 62,5% - 11% 

Dghaies [50] 68% 14,2% - 
Debbiche [26] 60,1% 6,7% - 

Notre série 37,5% 20% 10% 

 

VII. Evolution et pronostic : 

Les pneumopathies interstitielles diffuses sont des affections hétérogènes et demeurent 

parmi les maladies incurables. Actuellement, le critère utilisé pour juger de l'efficacité du 

traitement est l'amélioration clinique et la stabilité de la maladie. 

Plusieurs recherches ont pu mettre en avant des facteurs de mauvais pronostic chez les 

patients atteints de PID : 

- L’âge avancé 

- Le sexe masculin 

- Le tabagisme 

- Stade de dyspnée avancé 

- Diminution de la capacité vitale forcée de 10% en valeur absolue 

- Diminution de la DLCO de 15% en valeur absolue 

- Aggravation de la fibrose sur la TDM-HR 

Une exacerbation aigue de la PID peut survenir à n’importe phase de la maladie. Elle 

se caractérise par une aggravation de la fonction respiratoire en quelques jours à quelques 

semaines aboutissant à une insuffisance respiratoire aigüe de pronostic très sombre, elle 
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nécessite une hospitalisation. Le traitement n’est pas codifié mais il est proposé 

d’administrer de fortes doses de corticoïdes and d’antibiotiques. 

 Des critères diagnostiques d’une exacerbation aiguë réunissent les points suivants : 

o Diagnostic antérieur ou actuel de FPI,  

o Aggravation inexpliquée de la dyspnée depuis moins d’un mois,  

o Infiltrats pulmonaires de novo sur une TDM thoracique (verre dépoli bilatéral de 

novo ou consolidations surajoutées à des images préexistantes de réticulations 

ou de rayon de miel compatible avec un aspect de pneumopathie interstitielle 

commune) 

o Aggravation non totalement expliquée par une insuffisance cardiaque ou une 

surcharge hydrosodée.  

Dans notre série l’évolution favorable était marquée par une stabilité chez 17 patients 

soit 42,5% (2 cas de sarcoïdose,4 cas de PHS ,5 cas de FPI ,6 cas de fibrose indéterminée). 

L’évolution défavorable était marquée par une aggravation chez 11 patients soit 27,5%, 

dont 2 décès (5%) survenue en milieu hospitalier.  
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CONCLUSION  
 

 
 

 

 

 

 

 

 



Profil clinique, biologique et radioogique des pneumopathies interstitielles diffuses. 
 

 

 

- 104 - 

 

 

Les PID prises dans leur ensemble représentent un domaine important de la pathologie  

respiratoire avec un polymorphisme étiologique tenant plus de 200 entités différentes qui 

touchent le compartiment interstitiel mais aussi le compartiment alvéolaire. 

3 diagnostiques dominent par leur fréquence : La sarcoïdose, les PID de connectivites et 

la FPI. L’épidémiologie de ces 3 maladies est très fortement influencée par l’âge, le sexe et le 

tabac. 

La présentation radio clinique des PID est très souvent similaire avec une dyspnée avec 

des opacités infiltrantes plus ou moins diffuses sur la radiographie pulmonaire.  

La TDM thoracique est supérieure à la radiographie standard et reflète le mieux les 

anomalies architecturales pulmonaires, elle est donc l’examen paraclinique de choix pour le 

bilan des patients atteints de PID. Bien qu’une seule anomalie à la TDM soit souvent non 

spécifique, la combinaison de divers résultats, ainsi que leur distribution anatomique, peuvent 

suggérer le diagnostic le plus probable. 

Enfin, une enquête étiologique clinique et biologique très poussée est primordiale pour  

ne pas manquer les PID secondaires. Ainsi une approche clinique radiologique  

anatomopathologique du patient atteint de PID permet un diagnostic précis et une prise en  

charge optimale. 
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Résumé  
 

Titre : Profil clinique, biologique et radiologique des pneumopathies interstitielles 

diffuses fibrosantes chroniques au sein du service de pneumologie de l’hôpital militaire 

Avicenne Marrakech. 

Auteur : SANBI Hala. 

Mots-clés : pneumopathie chronique fibrosante, diagnostic, La fibrose pulmonaire 

idiopathique, La corticothérapie, antifibrosants. 

Nous rapportons une étude rétrospective portant sur 40 cas porteurs de pneumopathie 

interstitielle diffuse chronique fibrosante, colligés au service de pneumologie de l’hôpital 

militaire Avicenne Marrakech sur une période de 3 ans, entre janvier 2019 et décembre 2021. 

Il s’agissait de 21 hommes et 19 femmes le sexe ratio était de 1,1. L’âge moyen était de 

63,1 ans, avec des extrêmes allant de 25 à 85 ans. La tranche d’âge comprise entre 61 et 85 

ans représentait 67,5% des cas, et 32,5% de nos patients étaient tabagiques.  

La plupart de nos patients ont présenté des signes respiratoires, ils étaient dominés par 

la dyspnée (77,5%) et la toux (55%). 

Les signes physiques sont dominés par les râles crépitants, présents chez 62,5 % des 

patients. Les opacités réticulaires étaient l’aspect radiologique le plus fréquent (50 %). 

L’aspect scanographique le plus fréquent était celui de verre dépoli (42,5%) 

La spirométrie était réalisée chez 23 patients et elle a montré un trouble ventilatoire 

restrictive chez 82,5%. 

La fibroscopie bronchique était réalisée chez 1 patient. 

La biopsie pulmonaire chirurgicale n’a été réalisée chez aucun de nos patients. 

L’étiologie des PID chronique fibrosante était déterminée chez 32 patients soit 80% : 

secondaires chez 25% et idiopathiques chez 55 %, et fibrose indéterminées chez 20%. 
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La corticothérapie était prescrite chez 15 patients soit 37,5%,les immunosuppresseurs 

chez 8 patients, anti-fibrosants chez 12,5% et oxygénothérapie longue durée chez 10% des 

patients. 

L’évolution était marquée par la stabilisation chez 17 patients (42,5%) et l’aggravation 

chez 11 patients (27,5 %) dont 2 décès (5%) survenue en milieu hospitalier. 

A la lumière de ce travail, on essaye de mettre le point sur le profil clinique, les aspects  

   radio-cliniques et la prise en charge thérapeutique de cette affection. 

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 



Profil clinique, biologique et radioogique des pneumopathies interstitielles diffuses. 
 

 

 

- 108 - 

Abstract  
 

Title: Clinical, biological and radiological profile of diffuse chronic fibrosing interstitial 

pneumonia in the pneumology department of the Avicenne Marrakech military hospital. 

Author: SANBI Hala. 

Keywords: chronic fibrotic pneumonia, diagnosis, idiopathic pulmonary fibrosis, 

corticosteroid therapy, anti-fibrotics. 

We report a retrospective study of 40 cases with chronic fibrotic diffuse interstitial lung 

disease, collected in the pneumology department of the Avicenne Marrakech military hospital 

over a period of 3 years, between January 2019 and December 2021. 

There were 21 men and 19 women, the sex ratio was 1.1. The average age was 63.1 

years, with extremes ranging from 25 to 85 years. The age group between 61 and 85 years old 

accounted for 67.5% of cases, and 32.5% of our patients were smokers. 

Most of our patients had presented respiratory signs, they were dominated by dyspnea 

(77.5%) and cough (55%). 

Physical signs are dominated by crackles, present in 62.5% of patients. Reticular opacities 

were the most common radiological aspect (50%). 

The most frequent CT aspect was ground-glass opacities (42.5%). 

Spirometry was performed in 23 patients and showed restrictive ventilatory disorder in 

82.5%. 

Bronchial fibroscopy was performed in 1 patient. 

Surgical lung biopsy was not performed in any of our patients. 

The etiology of chronic fibrosing PID was determined in 32 patients as 80%: secondary in 

25% and idiopathic in 55%, and indeterminate fibrosis in 20%. 

Corticosteroid therapy was prescribed in 15 patients (37.5%), immunosuppressants in 8 

patients, anti-fibrotics in 12.5% and long-term oxygen therapy in 10% of patients. 
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The evolution was marked by stabilization in 17 patients (42.5%) and worsening in 11 

patients (27.5%) including 2 deaths (5%) occurring in the hospital. 

In the light of this work, we try to focus on the clinical profile, radio-clinical aspects and 

the therapeutic management of this condition. 
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 ملخص

 المظاهر السريرية والبيولوجية والإشعاعية للالتهاب الرئوي الخلالي الليفي المزمن المنتشر العنوان:
 ي المستشفى العسكري ابن سينا بمراكش.في قسم أمراض الرئة ف

  هالة صانبي  : المؤلف

، التشخيص، التليف الرئوي مجهول السبب، من: الالتهاب الرئوي الليفي المزالكلمات المفتاحية
 .التليف العلاج بالكورتيكوستيرويد، مضادات

 حالة مصابة بمرض الرئة ا الليفي المزمن، والتي تم جمعها في 40أبلغنا عن دراسة بأثر رجعي لـ 
 2019 سنوات ، بين يناير 3 على مدى  ابن سينا بمراكشالعسكري قسم أمراض الرئة في مستشفى

. كان متوسط العمر 1.1 ين الجنس بيننسبةال امرأة وكانت 19 رجلاً و 21كان هناك   2021 .مبروديس
٪ 67.5 عامًا 85 و 61 سنة. شكلت الفئة العمرية بين 85 و 25 سنة ، وتراوح العمر الأقصى بين 63.1

 ..٪ من مرضانا مدخنين32.5من الحالات ، وكان 

ال ٪) والسع77.5معظم مرضانا ظهرت عليهم علامات تنفسية ، وكان في الغالب ضيق التنفس (
)٪55.(  

الشبكية هي العتمة ٪ من المرضى. كانت 62.5تسود الخشخشة على العلامات الجسدية ، وتوجد في 
.الجانب الإشعاعي الأكثر شيوعًا  .(50٪) 

 ).٪42.5ر (كان جانب التصوير المقطعي الأكثر شيوعًا هو عتامة زجاج مُصنف

 .٪82.5 التقييدية في   مريضاً وأظهر اضطراب التنفس23تم إجراء قياس التنفس في 

 . تنظير القصبات الهوائية لمريض واحدءتم إجرا

 .لم يتم إجراء خزعة الرئة الجراحية في أي من مرضانا

٪ ومجهول السبب في 25٪: ثانوي في 80بنسبة   مريضًا32 عند تم تحديد مسببات التليف المزمن
  .٪20 في ٪ وتليف غير محدد55

 مرضى ، 8 ل٪) ، مثبطات المناعة 37.5 مريضًا (15 لتم وصف العلاج بالكورتيكوستيرويد 
 .٪ من المرضى10٪ والعلاج بالأكسجين طويل الأمد في 12.5مضادات التليف في 

٪) بما في ذلك 27.5 مريضًا (11 عند٪) وتفاقم 42.5 مريضًا (17 عند بالاستقرار قدمتميز الت
  بالمستشفى.٪)5 ( للوفاةحالتان

في ضوء هذا العمل ، نحاول التركيز على الجانب السريري والجوانب الإشعاعية السريرية والإدارة 
 .ا المرضالعلاجية لهذ
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                                                       Fiche d’exploitation                                        dossier N : 

 

1. Age : ……ans          2.Sexe :   M  ☐           F ☐                          Taille :                Poids : 

3. Origine : Rural ☐ Urbain ☐ Non précisée ☐ 

4. Tabagisme : 

Jamais fumeur  ☐   Fumeur actuel ☐        Ayant arrêté depuis plus de 3 mois (Ex fumeur) ☐ 

Si fumeur : Nombre de paquets /années :………….. Age de début :……………. 

Tabagisme passif :      non ☐    si oui :  en enfance ☐ actuel ☐ 

5. Toxicomanie : Oui ☐ Non ☐ Si oui précisez :…………………………………….. 

6.Exposition : 

• Professionnelle :     

 Actuelle : Type ………………………………. Durée : …………………………… 

Conditions :…………………………… 

 Antérieure : Type …………………………….. Durée…………………………… Conditions : 

…………………….. 

• Domestique :   
♦ Biomasses : Oui ☐    Non ☐     
♦ Foin moisi :  Oui ☐     Non ☐     
♦ Animaux   :   Oui ☐    ( chats ☐ chiens ☐  oiseaux ☐    Autres : 

……………)  Non ☒      
♦ Autres : …………………………. 

8. Consommation médicamenteuse : Oui ☐ Non ☐ 

Si oui précisez : Medicament1 :………………. Début :………. Fin :…………. 

                         Medicament2 :………………. Début :………. Fin :…………. 
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                            Medicament 3 :………………. Début :………. Fin :…………. 

9. Antécédents personnels : 

          Medicaux :  -généraux :  

                                        -Diabète : oui  ☐      non ☐ 

                                        -HTA :        oui ☐       non ☐  

                                        -Cardiopathie : oui  ☐    non ☐  

                                         -Maladie de système : oui ☐ non ☐ si oui 

laquelle :…………………………………… 

                                         -Néoplasie : oui ☐ non ☐ si oui  

laquelle :……………………………………………….. 

                                         -

Autre :……………………………………………………………………………………………………. 

                                  -Chirurgicaux : 

…………………………………………………………………………………………………… 

                                  -Respiratoires :                 

                                         •     Pneumothorax : Oui ☐ Non ☐  

                                          .      tuberculose       : Oui ☐ Non ☐           si oui type : 

…………………………… 

10. Antécédents familiaux :  

      PID dans la famille : Oui ☐  Non ☐ 

      Autres : …………………………………………………………………………………………………… 

11. Motif d’hospitalisation :…………………………………. 

12. Symptomatologie : 
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• Signes thoraciques : 

 Toux sèche : Oui ☐  Non ☐ Non précisé ☐ 

Toux productive   :  Oui ☐ Non ☐ Non précisé ☐ 

Dyspnée d’effort   : Oui ☐ Non ☐ Non précisé ☐ 

-Date de début de la dyspnée d’effort :………….. Mois – Stade de dyspnée : ………….. 

Douleur thoracique : Oui ☐ Non ☐ Non précisé ☐ 

Hémoptysie : Oui ☐ Non ☐ Non précisé ☐ 

       -Si hémoptysie, précisez : Minime ☐ Moyenne abondance ☐ Grande abondance ☐ 

• Signes généraux : 

Asthénie : Oui ☐ Non ☐ Non précisé ☐ 

Fièvre : Oui ☐ Non ☐ Non précisé ☐ 

Amaigrissement : Oui ☐ Non ☐ Non précisé ☐ 

• Signes extra thoraciques : Oui ☐ Non ☐ Si oui précisez : 

Cutanés : Oui ☐ Non ☐ Si oui précisez:……………………………………………………… 

Musculaires : Oui ☐ Non ☐ Si oui précisez :…………………………………..……………… 

Oculaires : Oui ☐ Non ☐ Si oui précisez :…………………………………………….………. 

 Rhumatologiques : Oui ☐ Non ☐ Si oui précisez :…………………………………………… 

Autres …………………………………………………………………………………….….…… 

• Exacerbations :  
Date :  

Durée d’hospitalisation : 

Signes fonctionnels : 
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Signes physiques :  

Traitement administré : 

Evolution : 

13. Découverte Fortuite : Oui ☐ Non ☐ si oui précisez circonstances 

:…………..………………. 

14. Examen physique : 

Hippocratisme digital :  Oui ☐ Non ☐ Non précisé ☐ 

Cyanose : Oui ☐ Non ☐ Non précisé ☐ 

Râles crépitants Oui ☐ Non ☐ Non précisé ☐ 

Sd d’épanchement liquidien Oui ☐ Non ☐ Non précisé ☐ 

Sd d’épanchement aérique Oui ☐ Non ☐ Non précisé ☐  

TA :  ………………                                                          SaO2 :………….. 

15. Signes extra thoraciques : 

Signes cutanéophanériens : Oui ☐     Non ☐    si oui précisez :………………………………. 

Signes ostéoarticulaires : Oui ☐    Non ☐     si oui précisez : …………………………………. 

Signes neurologiques : Oui ☐     Non ☐    si oui précisez : ………………………………….… 

Signes digestifs : Oui ☐     Non ☐     si oui précisez :…………………………………….… 

Autres :………………… 

16. Radiographie thoracique face et profil : 

 Normale Oui ☐     Non ☐     si anormale, précisez : 

Opacités réticulaires ☐     Lignes de Kerly ☐     Opacités nodulaires ☐     

Images en verre dépoli ☐     Images en rayon de miel ☐     
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Images lytiques de la cage thoracique ☐     

Aspect de la silhouette cardiaque normal : Oui ☐    Non ☐     si Non, 

précisez……………………………………. 

Autres:…………………………………………………………………………………………………………

…… 

17. TDM thoracique haute résolution (TDM initiale)  

Faite ☐     Non faite ☐     si faite, précisez : 

• Fenêtre parenchymateuse: Rayon de miel ☐     Réticulations ☐     Bronchectasies ☐     

Verre dépoli ☐    Condensation ☐     Kyste à paroi fine ☐     Micronodule ☐    Nodule ☐     

Masse ☐     Emphysème ☐     

Autres :……………………………………………………………………………………………………… 

• Fenêtre médiastinale: Oui ☐    Non ☐     si oui précisez 

:…………………………………………….. 

• Image pleurale : Oui ☐     Non ☐     si oui précisez :…………………………………………….. 

• Fenêtre osseuse: Oui ☐     Non ☐     si oui précisez :…………………………………………….. 

Autres :…………………………………………….………… 

   Prédominance : zone supérieure ☐     moyenne ☐     basale ☐    périphérique ☐     

   Pas de prédominance ☐     

18. Examens anatomopathologiques : 

 Bronchoscopie : Faite ☐    Non faite ☐     Si faite, résultat : 

i. Bronche : Normale ☐     granulomes ☐    épaississement des éperons ☐     

Autres : …………………………………………………………….. 

 LBA : 



Profil clinique, biologique et radioogique des pneumopathies interstitielles diffuses. 
 

 

 

- 117 - 

 Biopsies bronchiques étagées : Faites ☐    Non faites ☐     LBA : Oui ☐     Non ☐     

Si faites , précisez : 

Nombres :……………………………………..……… ………………………………………………………. 

Sièges :…………………………………….………………………………………………………………….. 

 Résultat anatomopathologique : …………………………………………………………………… 

ii. Biopsie pulmonaire Trans bronchique : Faite ☐     Non faite ☐     

Si faite, résultat :…………………………….……… 

iii. Biopsie des glandes salivaires accessoires : Faite ☐     Non faite ☐     Si faite, 

résultat :…………………….. 

iv. Biopsie d’autres localisations extra-thoraciques : Faite ☐     Non faite ☐     Si 

faite,précisez : 

Le type :…………………… Le siège……………………… Résultat :……………………… 

v. Biopsie pulmonaire : Faite ☐     Non faite ☐     

Si faite, précisez : 

Transpariétale ☐     Chirurgicale ☐     thoracoscopie ☐    Résultat : 

……………………………… 

19. Biologie et immunologie : 

 Bilan sanguin : 
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 CPK =………. 

EPP =……….. 
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NFS : 

Globules Blancs :  

          PNN :  

          Lymphocytes :  

          Eosinophiles :  

Hémoglobine :  

PLAQUETTES   

 

ECBC : Recherche de BAAR : 

20. Examen ophtalmologique : Test de Shirmer fait : Oui ☐      Non ☐ 

Lampe à  fente faite : Oui ☐     Non ☐                                          Autre :…………….. 

21. Epreuves fonctionnelles respiratoires : faite ☐     non faite ☐     si faite précisez : 
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Gaz du sang     : Fait ☐      Non fait ☐      si fait, préciser : PaO2 :…………. PaCO2 
:………………………… 

Test de marche à 6 min : fait : Oui ☐     Non ☐      si oui précisez 
:…………………………..………… 

22. Examen cardiologique : 

ECG :   Oui ☐     Non ☐      si oui précisez :……………………… ………............................... 

Echo coeur faite : Oui ☐      Non ☐      si oui précisez :…………………………….……………. 

Autres :………………………………………………………………………………………………………. 

23. Radiographie des mains et des pieds : 

Faite ☐     Non faite ☐      Si faite, résultat 
:…………………………………………………………………………. 

24. Diagnostic étiologique: Oui ☐      Non ☐      Si oui, lequel 
……………………….………..............……. 

Confirmé : Oui ☐     Non ☐      si Non, retenu sur les arguments suivants : 

• ………………………………… ……………………………………… 

• …… …………………………... ……………………………………… 

• …………………………………. ……………………………………… 

25. Traitement : 

1) Spécifique :  

☐      Corticoïdes : Oui ☐      Non ☐     Si oui, précisez la 
durée………………….Dose…………..mg/kg 

☐      Anti-fibrosants :Oui ☐      Non ☐      Si oui , précisez :  

      Molécule :                                      Posologie :                                            Durée : 

☐     Immunosuppresseurs : Oui ☐      Non ☐      Si oui précisez la molécule :………………. 

☐     Hydroxychloroquine : Oui ☐     Non ☐      
☐      N-acétyl-cystéine : Oui ☐ Non ☐ 

☐     Cyclophosphamide : Oui ☐ Non ☐ 
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2) Symptomatique : 

Oxygénothérapie : Oui ☐       Non ☐      RSS Oui ☐       Non ☐       

Supplémentation potassique : Oui ☐     Non ☐       

Antibiothérapie : Oui ☐       Non ☐       

Anticoagulant : Oui ☐       Non ☐       

Diurétique : Oui ☐       Non ☐       

Bronchodilatateur : Oui ☐      Non ☐       

Corticoïdes inhalés : Oui ☐      Non ☐       

Théophyllines : Oui ☐      Non ☐       

3) Hospitalisation : Durée …………. Nombre ………... 

4) Autres : ……………………………… 

26. Évolution : 

Patient revu après la sortie Oui ☐       Non ☐      Si oui, durée du suivi:………..…..…. 

1re consultation……………. 2ème consultation …………………3ème

 

 consultation…………….. 

Délai Stabilisation Amélioration Aggravation Imprécise   OBSERVATIONS 

 

Clinique 

3 mois  

6 mois  

9 mois  

1 an 

     

 

Scanographique 

3 mois 

6 mois 

9 mois 

1 an 
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Décès connu : Oui ☐      Non ☐      Si Oui : en milieu hospitalier ☐ en dehors du milieu 
hospitalier ☐     

Durée d’évolution avant décès connue :  Oui ☐       Non ☐      si oui, précisez…………. 

Cause connue : Oui ☐       Non ☐       Si Oui, précisez :…………………………………………… 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fonctionnelle  

3mois 

6mois 

9 mois 

1an 
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 العَظِيم اِال أقْسِم

 .مِهْنَتِي في الله أراقبَ  أن

 الظروف كل في أطوَارهَا كآفّةِ  في الإنسان حياة أصُونَ  وأن

 والمرَضِ  الهَلاكِ  مِن انقاذها في وسْعِي ااذلة والأحَوال 

 .والقَلَق والألَم

هُمْ  وأكتمَ  عَوْرَتهُم، وأسْتر كرَامَتهُم، للِنَاسِ  أحفَظَ  وأن  .سِرَّ

 والاعيد، للقريب الطاية رعايتي ةالله، ااذل رحمة وسائِل من الدوَام عَلى أكونَ  وأن
 .والعدو والصديق والطالح، للصالح

رَه العلم، طلب على أثاار وأن  .لأذَاه لا الإنِْسَان لنَِفْعِ  وأسَخِّ

 المِهنَةِ  في زَميلٍ  لكُِلِّ  أختا وأكون يَصْغرَني، مَن وأعَُلّمَ  عَلَّمَني، مَن أوَُقّرَ  وأن

يَة مُتعَاونِينَ  اِّ  .والتقوى الارِّ  عَلى الطِّ

 وَعَلانيَتي، سِرّي في إيمَاني مِصْدَاق حياتي تكون وأن

 .وَالمؤمِنين وَرَسُولهِِ  الله تجَاهَ  يُشينهَا مِمّا نَقِيَّة 

 شهيد أقول ما على والله
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