Sibylle Duroch IHN

quels sont les principaux
éléments sémiologiques a
retenir sur les examens
d'imagerie thoracique




-indice cardio-thoracique >0,55

-élargissement hilaire bilatéral dont |'origine
vasculaire et/ou ganglionnaire est délicate a
apprécier

-opacités réticulo-micronodulaires
disséminées

-défaut d'ampliation de I'hémi thorax droit
avec surélévation de |'hémicoupole
diaphragmatique droite et sinus costo-
phrénique latéral émoussé

-accentuation des images réticulaires a la
base droite pouvant correspondre a une
fibrose modeérée



le scanner en coupes fines et fenétre "parenchymateuse"” confirme :

.la présence d'un emphyséme centre-lobulaire et sous pleural a prédominance apicale droite

.la présence de micronodules centrolobulaires a contours nets prédominant dans les segments
apicaux et postérieurs (segments apico-dorsaux des lobes supérieurs et segments de
Fowler) , suggérant un mécanisme physiopathologique en relation avec la ventilation

(aérogéne)

.la présence de plages de verre dépoli aux deux bases et d'images de fibrose (rayon de miel)
avec bronchiolectasies de traction



-les reformations frontales montrent bien le gradient de répartition apico-basal des anomalies :
bulles d'emphyséme sous pleural de |'apex droit ; plages de verre dépoli bi basales postérieures et

“rayons de miel".
lames liquides scissurales et lignes de Kerley B .index cardio-thoracique > 0,55
-la surélévation de |'hémicoupole droite est en relation avec une relaxation (ou éventration)

diaphragmatique
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le scanner en fenétre "tissus mous" confirme la présence de calcifications ganglionnaires et de
micronodules calcifiés . Le tronc et les branches de |'artére pulmonaire sont dilatés. La
gynécomastie bilatérale et la veine azygos dilatée font présager une cirrhose hépatique avec HTP.

b



Au total :
lésions micronodulaires prédominant au LSD
adénomeégalies médiastino-hilaires calcifiées
épaississements scissuraux

atteinte infiltrante modérée postéro-basale
emphyseme mixte prédominant aux apex

il s'agit donc d'une association sclérodermie systémique-
exposition & la silice ou Syndrome d'Erasmus




Décrit initialement en 1914 par Bramwell
Puis par Erasmus en 1957 (employés de mine d'or)

Rare
la silicose précede souvent la sclérodermie mais la

sclérodermie peut étre révélatrice

2 formes de silice dans la nature :
Cristalline

Amorphe === forme fibrosante

Sclérodermie et silicose : tableau 25 des maladies professionnelles

Autre association classique :

silicose + polyarthrite rhumatoide = syndrome de Caplan-Colinet




Clinique aspécifique :
Phase de latence +/- prolongée

Dyspnée d'effort

~y

Volume (% CV)

Surinfections bronchiques

Syndrome restrictif aux EFR dans forme
avancée , conséquence de la fibrose |,
toujours plus sévere dans le syndrome
d'Erasmus que dans les silicoses pures

Secteurs d'exposition :

Mines
Coeur pulmonaire chronique Carriéres de granit
Sablage

Prothésistes dentaires



dules/nodules :
éeraux

microno

2

ilat
« centrolobulaires
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erieurs

P4

dominant aux lobes sup
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messages a retenir

Syndrome rare
Maladie professionnelle (tableau 25)
Pas de parallélisme évolutif entre les deux pathologies

la dyspnée est plus la conséquence de |I'atteinte sclérodermique du poumon que de
la silicose pulmonaire.

sur le plan radiologique , la présence de signes de
fibrose modérée aux bases ( de type NSIP)

associée aux signes classiques de la silicose
pulmonaire qui prédominent dans les hémi-champs
supérieurs doit attirer I'attention

Prise en charge :

arrét de I'exposition
traitement symptomatique
mesures professionnelles préventives +++

tres largement développées dans les pays
industrialisés




femme 46 ans , sans antécédents , dyspnée modérée d'apparition progressive
depuis plusieurs mois . Pas de tabagisme actif ni passif

quel(s) diagnostic(s) doit on discuter dans ce
contexte

granulomatose a cellules de Langerhans
emphyséeme centro-lobulaire

syndrome emphyséme des sommets -fibrose
des bases (Cordier et Cottin)

pneumonie interstitielle lymphoide

lymphangioléiomyomatose
S Bezzaz



quels sont les anomalies observées chez la méme
patiente dans le thorax et le rétropéritoine ;

quelle est leur nature @



il s'agit de la méme image de
reconstruction coronale ; sur |'image
de droite, on a simplement "pincé" la
fenétre de visualisation et adapté son
niveau moyen .

avec |"ceil densitométrique" , on voit
que la densité des masse para
aortique et iliaques gauches est
beaucoup plus faible que celle des
muscles et identique a celle de I'urine
vésicale

le contenu de ces masses

ganglionnaires est en grande partie
liquide et non "charnu" ; ce ne sont
donc pas des adénopathies mais des

lymhangiectasies

la méme comparaison sur les images
para aortiques droites de |'espace
rétro crural montre une densité
proche de celle du LCR péri
médullaire
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I'hypersignal T2 apparait en fait hétérogene , juxtaposant des structures "liquides" a signal
élevé homogene (taux de protide faible) a des zones "spongiformes" de signal plus faible
(contingent tissulaire et/ou liquide a concentration protéique plus élevée).



I'exploration cervico-médiastinale en pondération T2
objective la dysplasie du canal thoracique et les
lymphangiectasies ganglionnaires



La lymphangioléiomyomatose (LAM)

« pathologie rare touchant principalement les poumons.

« caractérisée par la prolifération de cellules musculaires lisses non néoplasiques qui
s’ accumulent le long des voies lymphatiques pulmonaires aboutissant a la
destruction kystique du parenchyme pulmonaire et touchant les lymphatiques
thoraciques et du rétropéritoine.

« des mutations de deux génes suppresseurs de tumeurs, /e tuberous sclerosis
complex 1 et 2, seraient en cause dans cette prolifération.

* la LAM peut étre isolée(LAM sporadique) ou survenir chez des patients porteurs
d'une sclérose tubéreuse de Bourneville.

* la LAM sporadique affecte presque exclusivement les femmes en dge de procréer
avec une prévalence de I’ ordre de 1/400 000 femmes adultes.




* La symptomatologie clinique est dominée par |’ atteinte pulmonaire avec dyspnée |,
toux , pneumothorax (révélateur de la maladie chez 40 % des patients), pleurésie
chyleuse et douleur thoracique. La LAM est beaucoup plus symptomatique que I'atteinte
pulmonaire de la sclérose tubéreuse de Boourneville

4

Chest pamn
Hemoptysis
Weight loss

Asymptomatic




EFR

« souvent normales au début de la maladie
« retrouvent une diminution précoce du transfert de CO

*  un syndrome obstructif inconstamment et partiellement réversible sous
bronchodilatateurs avec une distension thoracique.

atteintes extra pulmonaires

angiomyolipomes rénaux

I 4

+ _adénopathies rétro péritonéales
(lymphangiectasies intra ganglionnaires).

lymphangioléiomyomes .

ascite chyleuse + chylothorax

fréquence accrue de méningiome



Formation systéme lymphatique vers 5¢m semaine de gestation

Canal thoracique

Veine sous-claviére
Canaux mtercostaux

Citemne de Pecquet : :
cysterna chyli , citerne de
Pecquet dans I'espace rétro-
crural

Anatomie du systéme
lymphatique : citerne de
Pecquet (fleche noire), canal
thoracique (téte de fléche)




Scléerose tubéreuse de Bourneville

la sclérose tubéreuse de Bourneville (STB) est une
affection caractérisée par la survenue de tumeurs
bénignes : les hamartomes.

elle atteint fréquemment la peau
taches hypomélaniques, angiofibromes

le cerveau (tubers corticaux, nodules sous-
épendymaires), i, ,,
fibromes péri- taches "café au lait"
. : : . 5 5 aches "café au lai
les reins angiomyolipomes et kystes rénaux unguéaux de Kénen

Nodules sous-
épendymaires
Angiofibromes
le coeur : rhabdomyomes
Fibromes
péri-unguéaux

elle est transmise sur un mode autosomique . i
dominant mais il existe 70 % de mutations de nove 7 renaes

L’ expressivité de la maladie est extrémement
var'iable < -l ?;3?:;:220%5

.Deux génes sont impliqués dans la STB : TSC1 at
niveau du chromosome 9q etTSC2 au niveau du
chromosome 6p.

1% d’ atteintes PULMONAIRES

adénomes sébacés de Pringle



quelques diagnostics différentiels

Histiocytose
Langherhansienne

Fibrose pulmonaire idiopathique

Syndrome de Birt Hogg Dube

folliculo fibromes




Homme de 31 ans, tabagique , , d'origine africaine ,se présente aux urgences pour une
dyspnée d'aggravation progressive. Un scanner thoraco abdomino-pelvien montre les images
suivantes , a |'étage abdominal.

P

.

quel(s) diagnostic(s) vous parait-il licite d'évoquer

métastases rénales d'un carcinome bronchique
maladie de Von Hippel Lindau
polykystose rénale

LMNH
autfre ...



il ya une
splénomégalie ,un
fenétrage adapté
montre son caractére
nodulaire .

vous réclamez
probablement les
images du thorax et
vous avez raison



fibrose et micronodules péri broncho
vasculaires "centraux"

micronodules centrolobulaires a
contours nets

adénopathies médiastinales
(loge de Baréty)

micronodules sous pleuraux pariétaux

micronodules sous pleuraux scissuraux

il s'agit bien sur d'une sarcoidose avec
atteintes rénale et pulmonaire



Sarcoidose:

Le plus souvent entre 20 et 40 ans,
Plus fréquente et plus grave chez les afro-ameéricains ,les africains ,les ultramarins .
Réaction immunitaire exagérée a un antigene inconnu

Formation de granulomes et/ou alvéolite lymphocytaire et macrophagique: intervention
des cytokines pro-inflammatoires

Les macrophages alvéolaires produisent I'TEC et le précurseur de la vit D: hypercalcémie
Bonne sensibilité a la corticothérapie

80% d' atteinte pulmonaire

Le plus souvent asymptomatique et de découverte fortuite, avec régression spontanée

les atteintes rénales de la sarcoidose

prévalence : 7 a 37 % dans les séries autopsiques
le plus souvent asymptomatique

peut révéler la maladie par une insuffisance rénale

moyenne ,rapidement progressive en quelques semaines ou
quelques mois chez un sujet jeune . L'exploration thoracique

et/ou la PBR montrant une néphropathie interstitielle
granulomateuse feront le diagnostic .

la fréquence des atteintes nodulaires macroscopiques n'est
pas connue ; les cas publiés sont rares et isolés

FAIT CLINIQUE

DIAGNOSTIC RADIOLOGIQUE D'UNE SARCOIDOSE RENALE

| Alkilic-Genauzeau, O He&lénon, JM C ier, K Hamida et JF Moreau



Homme de 29 ans, asthénie et petite baisse de |'état général. Insuffisance rénale révélée par
le bilan biologique . La radiographie thoracique et le scanner "haute résolution / low dose"
sont sans équivoque

adénopathies bilatérales |,
symétriques , non compressives , a
contours nets , avec atteinte des
sites inter bronchiques hilaires "

convexité de |'arc moyen gauche
correspondant a un comblement de
la fenétre aorto-pulmonaire par des
adénopathies

le scanner "haute-résolution /
low dose " confirme |'atteinte
infiltrante : plages de verre
dépoli , micronodules centro
lobulaires a contours nets ,
disséminés , micronodules
sous-pleuraux scissuraux

Adénopathies inter bronchiques
symétriques




détail de |'atteinte de |'interstitium sous
pleural et scissural

coupe épaissie permettant de distinguer
micronodules et vaisseaux en coupe

a Ve ¥

ADP inter

! ADP de la fenétre
bronchiques

aorto-pulmonaire

la PBR confirme |'atteinte interstitielle granulomateuse ( non
spécifique puisqu'on peut la rencontrer associée a d'autres
atteintes granulomateuses : Crohn , Wegener
meédicamenteuses..) . Evolution favorable sous corticothérapie




take home message

une insuffisance rénale moyenne d'aggravation progressive en
quelques semaines ou mois chez un sujet jeune doit faire
penser a la sarcoidose

la PBR fera le diagnostic en montrant une néphropathie
interstitielle granulomateuse

les formes macroscopiquement décelables par |'imagerie en
coupes (échographie +++) sont exceptionnelles

le principal diagnostic différentiel est le LMNH qui peut lui
aussi se révéler par des lésions nodulaire multiples des 2 reins
ou par 2 gros reins homogénes coexistant avec une
insuffisance rénale souvent sévére et d'évolution aigué

dans tous les cas , le scanner thoracique "haute-résolution /
low dose" est , sur le plan de |'imagerie ,|'examen le plus
important pour |'orientation diagnostique .

FAIT CLINIQUE

DIAGNOSTIC RADIOLOGIQUE D'UNE SARCOIDOSE RENALE

| Alkilic-Gen: O Helenon, JM Correas, yguier K Hamida et JF Moreau



43 ans ,Origine congolaise Ancienne institutrice Pas de tabac . HIV -

Dyspnée d’apparition progressive depuis 18 mois Pas d'AEG Pas d’anomalie a I'auscultation

quels sont les principaux éléments sémiologiques a retenir cette patiente sur les coupes thoraciques
submillimétriques ,en fenétre parenchymateuse

5 3

-

Plages de verre dépoli bilatérales , symétriques avec épaississements des septas périlobulaires
(réticulation) donnant |'aspect classique de "crazy paving" .

Les régions périphériques sous pleurales sont épargnées.






Quel(s) diagnostic(s) peut-on évoquer
Pas de syndrome inflammatoire (CRP) devant ce type d'images et en
EFR : fonction des éléments de contexte

syndrome restrictif modéré fournis 3

baisse DLCO (51%) '
Lavage alvéolaire retrouvant un matériel amorphe
Anti corps anti IgM CSF positifs



Hypotheses diagnostiques sur les images et, en particulier, sans tenir compte du
contexte clinique (tableau aigu ou chronique)

Protéinose alvéolaire

Infection (pneumocystis jirovecii / VIH+)
Carcinome bronchiolo-alvéolaire
Iatrogénie (bléomycine, MTX)
Pneumopathie lipidique (inhalation huile)
Hémorragie alvéolaire

PINS

Pneumopathie cryptogénique organisée
Sarcoidose (rare)

SDRA

dans cette observation, compte tenu du caractére chronique et de |I'évolution lente de la
dyspnée, de I'absence de déficit immunitaire, de tabagisme, et des données des examens
complémentaires , en particulier de |'aspect du liquide observé au LBA , I'hypothése la plus

vraisemblable est celle d'une protéinose alvéolaire pulmonaire ou
lipoprotéinose alvéolaire (LPA)

classée "abusivement" dans les "Pneumopathie interstitielles" ,puisqu'il s'agit d'une
pathologie alvéolaire et qui justifie |'adoption de la désignation pour ce groupe d'atteintes

pulmonaires du ferme de pneumopathie infiltrantes

affection rare correspondant a une accumulation de matériel protéinacé dans les
alvéoles ,conséquence d'un défaut de clairance du surfactant par les macrophages alvéolaires
Sa pathogénie reste incertaine (6M-CSF)



Présentation clinique
- Dyspnée d'effort +++

- Toux seche +++

Hémoptysie rare

Expectoration de membranes

Examen clinique souvent normal

Rdles crépitants bilatéraux parfois

Examens paracliniques

Bilan biologique standard : peu contributif

- Pas de syndrome inflammatoire
- Elévation LDH (50%)
- Ac anti GM- CSF (100% dans les formes primitives )

EFR
- &d restrictif modéré

- Baisse DLCO (40-50%)



« CRAZY PAVING »

Longtemps considéré comme spécifique LPA

au moins 15 causes possibles !




Examens paracliniques

Liquide lactescent

Soluté NaCl iso LBA protéinose alvéolaire

MGG matériel grumeleux amorphe sur PAS coloration pourpre caractéristique du
fond basophile (liquide de LBA) matériel floconneux



Traitement

Pas de facteur prédictif

Corticoides — infections pulmonaires
"6rands " lavages pulmonaires
Kinésithérapie respiratoire

GM-CSF ? (formes sévéres)




Take home message

-la protéinose alvéolaire est une pneumopathie infiltrante rare identifiée en 1958 par Rosen.
Elle se rencontre surtout chez |'homme, le plus souvent fumeur.

- Bapphyéinpstholegibaet entil renpneymopathie infiltrante rare identifiée en 1958 par Rosen.
Elle se rencontre surtout chez |'homme, le plus souvent fumeur.

-Sa physiopathologie est mal connue,
CSF conduisant un vraisemblablement auto-immune avec anticorps anti GM-

défaut d'élimination du surfactant.

Sur le plan étiologique il existe a coté des
formes idiopathiques (90 % des cas)
, des formes

secondaires a une inhalation (silice, talc.) ; hémopathies (leucémie myéloide aigué st
chronique) ; agents infectieux (Aspergillus, mycobactérie)

eloadimijue 'erth lexpluerseysdgimpeiquaaeqbémssiblepnée progressive ,toux seche : la découverte
clinique a ou pauci symptomatique

-sur le plan radiologique



femme 60 ans , dyspnée progressive depuis plusieurs années, évoluant par poussées , devenue
invalidante. Multiples épisodes de "pneumopathie infectieuse" dans les antécédents . Pas de
tabagisme actif ni passif . Un épisode aigu récent ayant motivé |'hospitalisation en réanimation.
Quels éléments sémiologiques peut-on retenir sur le cliché standard (cardio)thoracique \
élargissement de la surface de projection du
coeur (index cardio-thoracique : O, 6 ) , avec
une pointe du coeur ne se "dégageant" pas de
|'hémi-coupole diaphragmatique gauche

pas d'épanchement pleural ni de redistribution
vasculaire bi-apicale

aspect réticulo-nodulaire des bases et
diminution de transparence en faveur de plages
de verre dépoli et de possibles zones de
condensation

hiles "suspendus" sans rétraction des lobes
supérieurs ; pas d'ouverture de |'angle
carénaire (pas de dilatation atriale gauche)

voussure de |'arc inférieur droit a grand rayon
en faveur d'une dilatation atriale droite

au total , aspect en faveur d'une atteinte parenchymateuse diffuse a composante fibreuse
avec retentissement cardiaque droit (cceur pulmonaire chronique )



confrontations étagées radiographie (cardio)thoracique -scanner HR

opacités micronodulaires centrolobulaires a contours flous bi-apicales

plages de verre dépoli étendues disséminées avec quelques épaississements septaux péri
lobulaire s



fibrose a larges mailles étendue a |'ensemble des lobes inférieurs sans prédominance juxta
pleurale basale postérieure , coexistant avec des plages de verre dépoli et des images kystiques

para hilaires et basales gauches pour donner un aspect "en fromage de téte" (heaadcheese)




la juxtaposition de plages de verre dépoli et de
zones de condensation parenchymateuse avec
raréfaction des images vasculaires mais surtout
I'extension des images de fibrose a |'ensemble
des bases pulmonaires sans prédominance ni
sous pleurale , ni postéro-basale (come on le
voit typiquement dans les pneumopathies
infiltrantes idiopathiques (UIP , NSIP)
orientent vers le diagnostic de PHS chronique




les reformations frontales permettent de juger de
la répartition spatiale des lésions ; elles sont
indispensables pour |'analyse des pneumopathies
infiltrantes

compte tenu du contexte clinique et des images
observées , quels diagnostics peuvent a priori étre
éliminés

sarcoidose et pneumonie infiltrante idiopathique (UIP
ou IFP) peuvent étre a priori éliminées .
pneumopathie éosinophilique chronique (Carrington) a
éliminer par |'absence d'éosinophilie sanguine




le diagnostic le plus probable sur les images set celui
de pneumopathie par hypersensibilité
( PHS) (ou alvéolite allergique extrinseque )

chronique; sur I'imagerie ,il ne s'agit bien sur que
d'une hypothése d'orientation qu'il faudra confirmer
par :

-le recherche d'une alvéolite lymphocytaire (>
50 % de lymphocytes , en général T ) avec
abaissement du rapport CD4 / CD 8 au LBA (< 1)

-la recherche de précipitines , orientée en fonction de
I'enquéte méticuleuse environnementale et
professionnelle ( en n'omettant pas les hobbies"
susceptibles d'exposer a des allergenes respiratoires
inhabituels)

-I'évaluation du retentissement fonctionnel grdce aux
EFR et aux gaz du sang

-le recours a la biopsie pulmonaire restant |'ultime
argument qui n'apporte que des éléments compatibles
avec le diagnostic , sans spécificitée

Notre patiente vivait au contact d'oiseaux depuis de
nombreuses années ; il lui a fallu s'en séparer ...

plus de 45 maladies
professionnelles ou
environnementales sont reconnues
dans |'étiologie des PHS

2 dominent en fréquence :

-le poumon de fermier
-la maladie des éleveurs
d'oiseaux
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1.1 PHS en milicu agricole {ou apparente) :

DENOMINATION

RESERYOIR ANTIGENIQUE
HABITUEL

PRINCIPAUX ANTIGENES

Pneumopathies d'Hypersensibilité

Maladie du poumon de fermier

Poumon des minotiers (ou
maladie des grainetiers)

Poumon de compost

Foin, fourrages, paille,
céréales, fumier, substances végétales
moisies

Engrais et débris végétaux contaminés
BI¢ contaminé par les charengons

Compost, Copeaux de bais

Actinomycétes thermophiles
Saccharopolyspora rectivirgula
Thermoact inomyees (T) sp
Micromycetes

Asperqillus {(A) sp. A. Umbrosus,
Absidia corymbifera

Streptomyces albus

Asperqillus sp
Crypt ost roma cort icale

Hypersensitivity pneumonitis

Professeur Jean-Charles D ALPHIN

Service de Pneumologie
Pdle Cceur-Poumon - CHU Jean Min joz - Boulevard Fleming
25030 Besangon cedex

Tel 03.81.66.82.04
Fax 03.81.66.88.11
E-mail : jean-charles.dalphin@ufe-chu.univ- feomte.fr

Maladies des éleveurs
d'oiseaux

Déject ions, sérums d'oiseaux, (pigeons,
poules, dindons, oies, hiboux, rapaces)

Prot éines aviaires (IgA)
Mucines intestinales

Maladies des fromagers

Maoisissures des fromages : gruygres,
bleu d 'Auvergne, Cart al, fourme
d'Ambert, Roquefort ...

Penicillium casei, P. roqueforti,
Acarus siro

Maladies des Champignonistes

{Lycoperdose)

Compost des champighons

Champighons eux-mémes
Vesse de loup, Pholiottes, Shiitak,
Pleurottes, Tricholomes (Japon)

Actinomycétes thermophiles
S.rectivirgula, T.wlgaris,
Micromycttes

A. glaucus

Spores de ces champighons

Alvéolites lides au t ravail du

bois

* Maladie des écorceurs
d'érable

* Séquoiose

* Maladie des hiicheran

. Moisissures sous |'écorce et dans la
sciure de divers bois (éraobles, chénes,
SEqQuoias,..)

Puks<iéres de séaunia

Crypt ost roma cort icale
Aureobasidium sp
Penicillium sp

Maladie des vignerans

Moisissures du raisin (pourriture grise)

Botrytis cinerea

a ecomte 083699508

Poumon des ouvriers du paprika

Poussiéres de paprika

Mucor stolonifa

Bagasosse

Résidus moisis de cannes a sucre

Actinomycétes thermophiles

Poumon des ouvriers du malt

QOrge moisie, houb lon germé

A, fumigatus, A. clavatus




étiologie des PHS
professionnelles

en milieu non agricole

Pneumopathies d'Hypersensibilité

Hypersensitivity pneumonitis

Professeur Jean-Charles D ALPHIN

Service de Pneumologie
Péle Cceur-Poumon - CHU Jean Min joz - Boulevard Fleming
25030 Besangon cedex

Tel 03.81.66.82.04
Fax 03.81.66.88.11
E-mail : jean-charles.dalphin@ufc-chu.univ-fcomte. fr

Pneumopathies d'Hy,
www.msa25.fr/.../
msafranchecomte 1170836995081 P
NEUMOPAT

DENOMINATION

RESERVOIR ANTIGENIQUE
HABITUEL

ANTIGENES (PRESUMES)

Maladie des climatiseurs ou des
hum idificateurs

Systéme de climatisation et/ ou
d'hum idification & usage professionnel
(industrie photographique par exemple)

cf "Alvéolites non
professionnelles"

Maladie des détergents

Enzymes des lessives et détergents

Bacillus subtilis

Alvéolite au saucisson

Fabrique de saucissons szes et de
salamis

Penicillium sp

Penicliturm camermbertii

Maladies des ouvriers du tabac

Manufacture de tabac

A. fumigatus

Poumon des ouvriers de
papeterie

Péte & papier

Alternaria sp

Alvéolites des marchands de
[égumes

Chambre froide

Maoisissures

Poumon des ouvriers de
I'industrie du poisson

Viande de poissons

Poudre de vionde de poissons

Pneum onie des ouvriers de
laboratoire

Rat de laboratoire

Urines de rat (?)

Alvéolite des pécheurs de
perles

Huitres perligres

Poussiére de perles (?)

Alvéolite des coquillages de
mollusque

Maollusque : coquillages

Poussiéres de coquillages

Alvéolite des ouvriers de la
tourbe

Empaquetage de tourbe

Monocillium sp (7)
Penicillium citreonigrum (?)

Avéolite au cobalt

Cobalt

Cobalt

Alvéolite au Zirconium

Traitement de surface de tuiles et
carrelages en céramique

Zirconium

Poumon des mécaniciens

Aérosols de liquide dusinage des
métaux (refroidissement, lubrification)

Pseudomonas fluorescens?

Alvéolite & la pénicilline

Industrie pharmaceutique

"Wapeurs" de pénicilline

Pneumonie du réactif de Pauli

Utilisation en laboratoire du réactif de
Pauli

Réactif de Pauli

Alvéolite des ouvriers de
I'industrie chimique (ou de
secteurs industriels
utilisateurs)

Industries (et utilisation) du plastique,
laques, vernis, peintures, mousses
polyurethanes ;

Traitement des algues marines
{extraction des alginates)

Isocyanates (TDL MDI, HDI)
Anhydride trimellitique

Acide Alginique

Alvéolite au Pyrethrum

Insecticide {utilisation professionnelle)

Pyrethrum

Alvéolite & Aspergillus oryzae

Stipatose (décrite en Espagne)

Utilisation en dermatologie de
Deterzyme® spray

Sparte therbe de la famille de
graminées) entrant dans la composition
de :

. paniers, cordes, ficelles, platre...

A, oryzae

Stipa tenacissima
Actinomycetes thermophiles




étiologie des PHS
non professionnelles
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DENOMINATION

RESERVOIR ANTIGENIQUE
HABITUEL

ANTIGENES (PRESUMES)

Alvéolites aviaires domestiques

Tourterelles, perruches, inséparables,
perroquets, colombes, canari, ..

cf "Alvéolites agricoles"

Pneumopathies d'Hypersensibilité

Hypersensitivity pneumonitis

Professeur Jean-Charles D ALPHIN

Service de Pneumologie
Péle Cceur-Poumon - CHU Jean Min joz - Boulevard Fleming
25030 Besangon cedex

Tel 03.81.66.82.04
Fax 03.81.66.88.11
E-mail : jean-charles.dalphin@ufc-chu.univ-fcomte. fr

Pneumopathies d'Hypersensibilité
www.msa25.fr/.../

msafranchecomte 1170836995081 P

NEUMOPAT

Maladie des climatiseurs ou des
hum idificateurs domestiques

Systéme de climatisation et/ou
d'humidification, ou systéme de
ventilation ou de chauffage par air
pulsé

chauffage cent ral)

Mo isissures dons le bois (charpentes,
sok ou maisons en boks) ; décrites en
Aust ralie notamment

'‘Pourriture séche " (dry rot) pouvant se
développerdons les maisons fermées
(18p re des maisons)

"Levure rouge" (red yeast) pouvont se
développerdons les habitats malsains
et humides notamment les salks de
bains

Mo sissures des douches

Environnement domest ique
(responsabilité probable de ha
réparation dun parquet en bois)

Mo iissures sur le sol d'une chambre &
coucher surplombant un "vide sonitaire”
remplis d'eau croupie

Sous-bossement dune maison innondée

Actinomycétes thermophiles
T vulgaris . 5. rectivirgula
Micromycétes

Penicillium, Alternaria,

Serpul loc rymans

Geot richum cand idum
Pascibnmyces variot tii
Aspe rgilus fumigatus
Leucogyrophaona pinast ri

Merulius locrymans

Rhodoturula rubra

Fhona vidlacea

Penicillium expansum

Epicoccum nigrum

Feziziz domiciliana

Poumon du compost domestique

Compost fobriqué et utilisé (potager)
par un janrdinier amateur

The rmoact inomyces wlgaris

Poumon des "bains Japonais" ou
"Jacuzz s d'inté rieur"

Mo isissures dons les salles de bains
(jocuzzis domestiques) mal vent ilées

Clodosporium clodospo ricide s

Malbdie des utilisateurs de
saunos

Eau ou wapeur dans ks saunas

Aureobasidium sp

Alvéolite des eaux usagées

Eaux sales (inondation répétée d'une
maison)

Cephabsporium

Makdie des toits de chaume

Mokissures dans les toits de choume

Saccharomonospora viridis

Alvéolite aux pmes d'ok

Duvet (de lit) en plume d'oie

Plume d'oie

Alvéolite lige a I'utilisation de

bois

Utilisat ion domestique de bois de
chauffane

Penicillium sp

Stipatoss (susceptible d8tre
rencont rée en milisu non
professionnel)

Cf. Alvéolites professionnelles

Cf. Akéolites professionnelles

Poumon de la nourriture de
poisson

MNourriture pour poissons d hquarium

Poumon des sniffeurs
d'hormones pituitaines

Alvgolite des drogués

Ho mmones hypophysaires hétérobques

eh poudre

Protéines animales 7

Sniffeurs d héroine

Scopulariopsis




la distinction classique entre formes subaigués et chroniques des PHS est délicate sur le
plan clinique . En imagerie c'est la présence d'une fibrose constituée qui permet de fixer la
limite sémantique ; la fibrose signe |'atteinte chronique a laquelle comme chez notre patiente
peuvent s'ajouter des signes de la forme subaigué

1 la PHS subaigue

les principaux caractéres a retenir sont les suivants :
expositions intermittentes ou continues a de faibles doses

d'allergénes
1.signes en radiographie standard

.zones mal définies de perte de transparence

.opacités nodulaires a contours flous

.atteinte prédominant aux bases mais pouvant €tre diffuse
.rarement pneumothorax ou pneumomédiastin

2.au scanner

.verre dépoli en plages ou diffus

.nodules centrolobulaires a contours flous

.perte de transparence de zones lobulaires correspondant a des
consolidations de type pneumonie organisée

.aspect en fromage de téte correspondant a la juxtaposition de
zones de verre dépoli et de plages de condensation avec
hypovascularisaation

.piégeage aérien expiratoire signant une atteinte bronchiolaire
distale

. images de kystes +++ , rares mais évocatrices




2.la PHS chronique

les principaux caracteéres a retenir sont les suivants :
expositions intermittentes ou continues a de tres faibles doses
d'allergenes

la présence d'une fibrose caractérise cette forme

1.signes en radiographie standard :
.aspect réticulaire

.réduction de volume du poumon
.rayon de miel+++++

.adénomégalies médiastinales

2.au scanner
.réticulation périphérique en plages et péribrochonvasculaire
.bronchiolectasies et bronchectasies de traction

.rayon de miel pouvant épargner les bases mais touchant le plus .
souvent la totalité des lobes inférieurs sans prédominance sous
pleurale ni postérieure

.kystes chez 40 % des patients

.emphyséme dans certains cas ( poumon de fermier)
.coexistence fréquente de signes de PHS subaigué
.adénomégalies pouvant dépasser 15 mm de petit axe




Take home message

I'orientation du diagnostic des PHS repose sur |'histoire de
la maladie , |'examen clinique et les données de |'imagerie .

dans les formes aigués , les patients se plaignent de
syndromes pseudo-grippaux : toux , malaise ,frissons |,
fievre , survenant dans les heures suivant |'exposition a un
allergéne . I'imagerie montre un cedeme pulmonaire non
cardiogénique

dans les formes subaigués et chroniques , la symptomatologie
est dominée par la dyspnée et les signes généraux ;

fatigue , anorexie , perte de poids .Il existe des rdles
crépitants fins aux bases .

L'imagerie montre des micronodules a contours flous
disséminés associés a des plages de verre dépoli et des
zones de condensation de type pneumonie organisée formant
les aspects de fromage de téte , assez souvent associés a
des kystes .

C'est la présence d'images de fibrose avec déstructuration
du parenchyme (bronchiolectasies et bronchectasies de
traction ) qui caractérise les formes chroniques. Cette
fibrose différe de celles observées dans les autres
pneumonies interstitielles chroniques par sa répartition
topographique et la présence fréquente de kystes associés




Homme, 50 ans _
Toux et expectoration

Douleur thoracique avec dyspnée et asthénie. _ :
_ o Pas de cyanose pas d’hémoptysies
Troponine et BNP normaux. D dimeres Biologie sans particularité sauf CRP & 8 mg/|
négatives.

Suspicion d’embolie pulmonaire.







Lésion elémentaire prédominante ?

Micronodules ?

Verre dépoli ? _—7

Condensations alvéolaires)?
Réticulations ?
Cavitations?

Atteintes des bronches

Topographie Iésionnelle ?

Autres lésions pulmonaires ?

Lésions extra pulmonaires ?

Opacités parenchymaateuses
pulmonaires masquant les
vaisseaux et les parois bronchiques
= condensations (consolidations)

avec bronchogramme aérique

périphériques sous pleurales




 Crachats BK négatifs
* Fibroscopie bronchique avec LBA .

aspect inflammatoire de la muqueuse de 'ensemble de l'arbre bronchique. Pas
de cellules atypiques.

Pas de mise en évidence d’agent pathogéne par I'exploration histochimique
spéciale.

Rechercher de BAAR et pneumocystose (PCR) négatives

Controle un mois et 6 mois plus tard (aprés corticothérapie ) ...

diagnostic probabiliste: pneumopathie organisée



Pneumopathie organisée

DEFINITION

* Initialement entité anatomopathologique observée dans
differentes situations de réparation pulmonaire, mode de
réaction et de cicatrisation en réponse a une agression

* Années 1980 : Syndrome radio clinigue bien caractérisé et
aisement reconnaissable associé a cette entité
anatomopathologique

» Anciennement appelée BOOP =
bronchiolite oblitérante et pneumonie en voie d’organisation
bronchiolitis obliterans organising pneumonia

dénomination peu appropriée : atteinte bronchiolaire souvent mineure par
rapport a I'atteinte alvéolaire




Pneumopathie organisée

ANATOMOPATHOLOGIE

LESION ELEMENTAIRE

bourgeons (comblement) de tissu conjonctif (collagene, cellules
inflammatoires, fibroblastes) dans les espaces aériens distaux (bronchioles,
alvéoles, canaux alveolaires)

* Ces formations tissulaires sont richement
vascularisées ce qui les différencie nettement du
foyer fibroblastique qui est observé dans la
fibrose pulmonaire idiopathique et les rapproche
d'un tissu de granulation observé dans la
cicatrisation des plaies

» associée a de la fibrose et une inflammation Organizing pneumonia: a kaleidoscope

i " it of concepts and morphologies
crlronlque de I mterstltlu_m ; Benjamin J. Roberton & David M.
* |'architecture pulmonaire est conservee Hansell

Eur Radiol (2011) 21:2244-2254



polypes granulomateux inflammatoires dans les bronchioles et les conduits alvéolaires
(corps de Masson ) associés avec une pneumonie organisée en plages



le degré d’atteinte épithéliale initiale,
le terrain génétique,
une réponse immune dépendant des lymphocytes T,

interviennent probablement dans le développement de
la pneumopathie organisée apres agression alvéolaire, comme
le suggerent des données obtenues dans des modeles murins
de la maladie




Pneumopathie organisée

ETIOLOGIE Infections bactéries> virales> fungiques

Pneumocoque |égionelle et Chlamydiae

Pneumopathie organisée cryptogénique POC amiodarone, bétabloguants, statines,

nitrofurantoine, phénytoine, minocycline
. ., i : bléomycine
Pneumopathle organisee post infectieuse

) . Lo Chez des femmes irradiées pour un cancer du sein
Pneumopathie organisée médicamenteuse Débute dans le territoire irradié pour secondairement migrer
dans des territoires sains, évolution idem POC sous
corticoides
# pneumopathie postradique champs d’irradiation, non
régressives

Pneumopathie organisée post-radique

Pneumopathie organisée toxique _
colorants textiles

Pneumopathie organisée associée aux connectivites
Pb (médicaments infections ?)

. . : Myopathies idiopathiques inflammatoires++
Pneumopathle organisée post transplantation PR++, Sjogren

(réle médicaments, infection?)

Autres : maladie de Horton, périartérite noueuse, syndrome de Sweet, thyroidite auto-
immune, maladie de Crohn, rectocolite hémorragique, ou dans des contextes néoplasiques,
qu'’il s’agisse de maladies hématologiques ou de tumeurs solides



* Pneumopathie organisee

CLINIQUE : POC

Homme= femme

Entre 50 et 60 ans, mais peut s’observer a tous les ages
Syndrome pseudo grippal

-Toux non productive durant 1 a 6 mois
-Etat subfébrile

-Baisse de I'état général +++++
Auscultation : rales crépitants
Simule souvent une atteinte infectieuse

Installation subaigué 3 mois



Pneumopathie organisee

IMAGERIE : radiographie thoracique

« Plages de condensation uni ou
bilatérales, multiples sous
pleurales

« Opacités en verre dépoli

« Opacités migratrices ++++




Pneumopathie organisée

IMAGERIE : scanner

Plages de condensation uni ou
bilaterales

prédominant dans les régions sous
pleurales et/ ou péri bronchiques
migratrices

P et |
I

Tailles variables

Bandes sous pleurales |

+/- verre depoli
+/- micronodules centrolobulaires

BOOP ou PO liée a
'amiodarone



Pneumopathie organisée

IMAGERIE : scanner

Signe du halo inverse 20%
ou signe de l'atoll

plage de verre dépoli centrale

(infiltrat inflammatoire touchant les ce signe est également decrit
espaces alvéolaires et les cloisons inter dans :
alvéolaires ) maladie de Wegener
sarcoidose
circonscrite par un anneau de condensation et une cinquantaine d'autres

parenchymateuse périphérique circonstances variées ....



Pneumopathie organisée

IMAGERIE : scanner

- Rare: forme nodulaire

Opacité nodulaire unique (diagnostic par exérése
chirurgicale pour lésion tumorale), souvent
localisée aux lobes supérieurs et qui peut étre
excavee

Hyperfixante en TEP au 18 FDG

Absence de signes géneraux habituellement, bien
gue certains patients signalent un épisode

infectieux survenu quelques semaines plus tot

S

Organizing pneumonia: a kaléidoscope
of concepts and morphologies
Benjamin J. Roberton & David M.
Hansell

Eur Radiol (2011) 21:2244-2254



Pneumopathie organisée

EXAMENS COMPLEMENTAIRES

Biologie : syndrome inflammatoire et recherche de la cause

Endoscopie bronchique :

LBA : cellularité totale élevée avec augmentation du pourcentage de
lymphocytes (20 a 40 %), d’éosinophiles (5 a 10 %) et de neutrophiles (10 a
20 %)

"alvéolite panachée" évocatrice du diagnostic de pneumopathie organisée

Biopsies transbronchiques : lésion caractéristique

Mais sensibilité des biopsies transbronchiques limitée par la taille des
prélevements obtenus (1 a 2 mm).



Pneumopathie organisée

DIAGNOSTIC

—

Affirmer le diagnostic
Certitude : biopsie pulmonaire chirurgicale

Diagnostic de pneumopathie organisée probable devant

- un aspect radio cliniqgue compatible

- un lavage broncho-alvéolaire caractéristique

- l'absence d’autre affection détectée sur les biopsies transbronchiques.

Diagnostic confirmé secondairement devant 'amélioration spectaculaire obtenue par
la corticothérapie

Rechercher la cause

Pour poser le diagnostic de POC, éliminer les autres étiologies
Clinique

Dosage d’enzymes musculaires

Bilan auto-immun avec facteur rhumatoide et facteurs antinucléaires
Sérologies pour la Iégionnelle et Chlamydiae



Pneumopathie organisée

TRAITEMENT
Qui traiter ?

20 % des patients guérissent spontanément sans traitement
traiter les patients symptomatiques ou hypoxémiques ou ceux qui ont une altération
de I'état général

Corticoides
Tres sensible a la corticothérapie systémique
Durant six a douze mois a doses décroissantes

Fréquence des rechutes
POC : rechutes fréquentes a la décroissance ou l'arrét de la corticothérapie

Essentiellement au cours de la premiere année

Rechutes survenant a des doses élevées de corticoides ou tres a distance de I'épisode

Initial inhabituelle
Reconsidérer le diagnostic de pneumopathie organis€e, en particulier si une preuve

histologique n’a pas été obtenue initialement
Tableau clinique similaire et pouvant répondre partiellement au traitement corticoide :
granulomatose de Wegener, lymphome pulmonaire...



Pneumopathie organisée

Take home message

Syndrome radio clinique associée a une entité anatomopathologique
(bourgeons de tissus conjonctifs comblant les espaces aériens
distaux)

Mode de réaction et de cicatrisation a une agression

Condensations prédominant dans les régions sous pleurales et/ ou
péri bronchiques , migratrices

Signe du halo inverseé rare mais évocateur
Eliminer les autres causes avant de poser le diagnostic de POC \

Evolution favorable sous corticoides




Patient de 65 ans suivi pour ADK bronchique LSD
opéré (2003)
Récidive LID en 2006 (cyber-knife)

Juin 2008 ; depuis quelques jours, détresse
respiratoire septique réfractaire
a une ATB-thérapie probabiliste:

... endocardite infectieuse...

\



métastase cérébrale ; embole pulmonaire sous
segmentaire , lymphangite carcinomateuse vraie
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L'évolution tant clinique que radiologique peut €tre rapide et le
malade peut entrer cliniquement dans la maladie par une dyspnée trés
rapidement invalidante




Lymphangite carcinomateuse

Définition histologique : présence de
cellules tumorales dans les vaisseaux
lymphatiques qu'elle distend

souvent associée a des embolies
tumorales des petites arteres et des . '&%
artérioles ( mélanome , Grawitz) .

10% des métastases pulmonaires
-ADK mammaire+++,
- ADK gastrique,
-ADK poumon
- ou ADK prostatique..

Peut parfois révéler la maladie

Dyspnée ++++,  toux, hypoxie..




Lymphangite carcinomateuse

T L

3 types de disséminations 5

métastatiques lymphatiques :

- hématogéne : la plus M W
fréquente, par les capillaire " S09 25 & ‘r\ o

pulmonaires ;dans ce cas , L
|'atteinte est bilatérale et 274
symétrique ,comme dans ¥ v
I'observation e
- rétrograde : secondaire & u \,_.f?

obstacle hilaire ou
médiastinal,tumoral ou
ganglionnaire (sein++)

- directe ; de contiguité a
partir de la tumeur (poumon

Dans ces 2 derniers cas |,
|'atteinte est unilatérale ,
juxta hilaire ou périlésionne



Présence d'embols métastatiques lymphatique
d | . | hati dilaté ,lumier
ans les vaisseaux lymphatiques e envahie

sous pleuraux, des septa
interlobulaires, et dans
I'interstitium péribronchovasculaire

artériole
Ces emboles lymphatiques sont en f'°".t la
. . umiere est
fait la conséquence de envahie par
microemboles artériels.(d'origine les mémes

artérielle pulmonaire ou systémique cellules
. malignes
bronchique)

Souvent associée a des embolies
tumorales vraies qui siégent
préférentiellement dans les petites
artéres et les artérioles

prolifération
cellulaire maligne

Stase lymphatique et oedeme et cedéme ADK
interstitiel du a |'obstruction des sein dans un

] . lymphatique

vaisseaux lymphatiques

Secondairement : lésions de fibrose prolifération

interstitielle (réaction _Ce:'u'ﬂi'"e "

. inTravascuiaire

desmoplstique (embolie
tumorale ou

L'architecture lobulaire est metastase

. . endovasculaire
toujours conservee.



Lymphangite carcinomateuse

Radiographie standard

* normale dans environ 50% des cas

- opacités parenchymateuses
linéaires (lignes de Kerley A et B)

- opacités réticulonodulaires, un
épaississement péribronchovasculaire
au niveau des hiles

- scissurite par oedeme sous pleural
- épanchement pleural

- adénopathies




TDM

Lymphangite carcinomateuse

.. peut étre normale !

4 critéres "majeurs":

épaississement des septa interlobulaires et de
I'interstitium sous pleural (scissures+++)
( aspect finement perlé ou nodulaire)

épaississement péribronchovasculaire de
topographie périhilaire, irrégulier présentant de
nodulations

épaississement de |'interstitium intralobulaire :
visualisation d'une artéere centrolobulaire
d'aspect épaissi

conservation de |'architecture lobulaire +++
(conservation de la taille et des contours des
lobules) : jamais de signes de distorsion
pulmonaire

Trés souvent..: adénopathies médiastino-
hilaires, épanchement pleural




Lymphangite carcinomateuse

Epaississement des septa
interlobulaires et images
polyédriques

Epaississement des septa,
épaississement
péribronchovasculaire,
épaississement scissural
irrégulier

Images polygonales,
épaississement de
I'interstitium intralobulaire
avec aspect épaissi, irrégulier
de I'artere centrolobulaire



Lymphangite carcinomateuse
t ?;“ = Diagnostic!

Affirmé avec certitude :

dyspnée + antécédents de cancer connu + 4 critéres
tomodensitométriques

Si cancer méconnu :
biopsies pulmonaires (d'éperons lors de la fibro) +++

Diagnostic différentiel :

oedeme interstitiel cardiogénique localisé ou asymétrique (comblement
alvéolaire sous forme d'opacités en verre dépoli, épaississement des septa
(parfois nodulaire) et de I'interstitium péribronchovasculaire, augmentation du

calibre des artéres et des veines pulmonaires); la, Antécédents cardiaques,
amélioration sous traitement..

BBS.. MAIS distorsion lobulairell



Patiente de 36 ans , insuffisance respiratoire aigué fébrile (39 °C). Antécédent d'asthme bien
équilibré , allergie aux acariens (désensibilisation a I'age de 18 ans) . Polypose nasale
Hyperéosinophilie sanguine (14 ,2 6 / | avec 46,9 % de polynucléaires éosinophiles). Radiculalgie
lombaire S 1 gauche ; éruption maculeuse du front

Quels sont les éléments
sémiologiques significatifs a '
retenir chez cette patiente

-infiltrats non systématisés du parenchyme pulmonaire , bilatéraux ,
de siége préférentiellement périphérique , avec une nette
prédominance du coté gauche et rétraction de cet hémi thorax

-élargissement de la surface de projection du cceur (mais

radiographie thoracique au lit du malade en incidence antéro-
postérieure ) ; aspect de "cceur en carafe" suggérant un - .
épanchement liquide péricardique C. SELLAL (IHN)







En fenétre "tissus mous" , il existe bien un épanchement

liquide péricardique de moyenne abondance , responsable de
I'aspect "en carafe" du cceur



+ Comblement partiel
.des antres
maxillaires ;
quelques comblement
de cellules
ethmoidales
postérieures droites.
Pas d'image patente
de polypose nasale

La coexistence d'une éruption maculo-papuleuse , d'une radiculite S
1 , confirmée a |'EMG et de lésions viscérales multiples

( pneumopathie aigué avec détresse respiratoire , péricardite
liquide ) sur un terrain d'asthme ancien avec hyperéosinophilie

sanguine doit faire évoquer Une Maladie systémique de
type syndrome de Churg et Strauss

On retrouve une hyperéosinophilie massive au LBA ( 80 % )



Régression totale des lésions



Syndrome de Churg et Strauss

Décrit par Churg et Strauss en 1951 sous la
dénomination d'"allergic angiitis and granulomatosis "

« Granulomatose allergique »

Association
Asthme
Fievre
Rhinite allergique
Hyperéosinophilie

Affection rare (incidence annuelle 1 a 3 / million
d'habitants)

2éme_4éme décade

Granulome nécrosant

_________________________________________________




Syndrome de Churg et Strauss

Histologie

Vascularite nécrosante

Infiltration transmurale de lymphocytes, de
plasmocytes, d'histiocytes, de cellules géantes
multinuclées et d'un grand nombre
d'éosinophiles dans les vaisseaux de petit et
moyen calibre

Actuellement classé dans les vascularites des
vaisseaux de petit calibre associées aux
anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires
neutrophiles a fixation péri nucléaire : p- ANCAs



Syndrome de Churg et Strauss

Clinique

Signes respiratoires
Asthme
Sinusite , rhinite allergique ( 75 % des cas )

Sighes extra-respiratoires
Névrite et myalgies (66 a 76 7% des cas )
Rash cutanés (52 a 74 % des cas )
Myocardite a éosinophile, vascularite

coronarienne + infarctus (13 a 47 % des
cas )

Epanchement péricardique
Digestifs : ulcére, perforations

Biologie

Hyperéosinophilie

p-ANCA (40 a 75 % des formes actives)
Elévation de I'IgE et du FR

Syndrome inflammatoire

Diagnostic positif:
clinique

ACR: 4 des 6 criteres
suivants :

.Hyperéosinophilie sanguine (>
10 %)

.Asthme

.Sinusite (anomalies des sinus
para nasaux )

.opacités pulmonaires migratoires

et/ou labiles

.Mono/polyneuropathie
attribuable a une vascularite

.Infiltration éosinophilique
extravasculaire



Radiologie cardio-thoracique ( CT ) du syndrome de Churg et Strauss

.plages bilatérales d'opacités en verre dépoli ou de consolidation (90 %) , migratrices et
labiles

.de distribution grossiérement symétrique et de siege sous pleural ( id pneumonie
éosinophilique chronique)

..présence de lignes septales (50 % des patients) qui peuvent aussi s'intégrer dans
un poumon cardiaque en cas de myocardite ou de cardiopathie ischémique

.petits nodules centrolobulaires ou nodules plus gros jusqu'a 35 mm avec parfois halo
périphérique de verre dépoli

.epaississements des parois bronchiques et bronchectasies rares

.épanchement pleural uni ou bilatéral dans 10 @ 50 % des cas ( pouvant aussi étre
d'origine cardiaque)

-adénopathies médiastinales rares




Syndrome de Churg et Strauss

. Traitement

Corticoides

Traitement immunosuppresseur: cyclophosphamide Endoxan® en cas de
manifestations a risque vital

.
|
|
|
|
atteintes neurologiques centrales ou périphériques i
glomérulonéphrite I
atteinte cardiaque i
hémorragie alvéolaire :
|
|
|
|
|
|
|

A modifié le pronostic ; rémission obtenue dans 90 % des cas
Arrét du traitement 6 a 12 mois aprés rémission
Les reprises évolutives ne sont pas exceptionnelles

La survie a 5 ans varie entre 60 et 80 %




Take home message

La constatation , chez un sujet asthmatique adulte de
plages de consolidation et/ou de verre dépoli siégeant de
fagon prédominante ou exclusive dans le 1/3 externe des
deux poumons doit faire envisager les diagnostics de
pneumonie éosinophilique chronique et de pneumonie
organisée (BOOP , COP ..) qui peuvent toutes deux étre
rencontrées dans le syndrome de Churg et Strauss

Ce sont les atteintes axtra thoraciques (neuropathies
périphériques , rash cutané ) qui signent une maladie
systémique et doivent faire rechercher les arguments
biologiques :

.éosinophilie sanguine > 10 %
.présence de p-ANCA sériques , retrouvés dans 70 %
ces cas

Chez les patients asthmatiques immunodéprimés par une
corticothérapie au long cours , le principal diagnostic
différentiel est représenté par les infections
opportunistes :.pneumocystose et CMV

4 cures
d'Endoxan

+ corticoides
Dans la lecture des images thoraciques du syndrome de ien';tl'?::zse aigue
Churg et Strauss , ne pas oublier d'intégrer |'origine

cardiogénique éventuelle ( cedéme septal , épanchements ,

pleuraux ) 24/05/2007



