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INTRODUCTION

Pneumopathies infiltrantes/ interstitielles
diffuses: groupe hétérogene de maladies.

Atteinte prédominante de l'interstitium :
inflammation et fibrose

Il coexiste en général un certain degré d’atteinte
des voies aériennes, des alvéoles, et (ou) de la
paroi des vaisseaux

Risque évolutif : fibrose pulmonaire.

Diagnostic: clinique, radiologique et
nistopathologique.




Le diagnostic de PID est multidisciplinaire

| Endoscopie bronchique, Lavage Broncho- I

Imagerie médicale “
Radiographie standard du thorax

4 TDM-HR

Examen clinique =

Explorations respiratoires

Examens biologiques ’

Interrogatoire

Histoire du patient




Rappel:
Interstitium

Tissu ¢ 1f de soutien

des anes brancho vasculaies . @
/ \ :

Artbre pulmonaire

Tissu sous plewral




Tissu conjonctif de soutien des axes broncho-vasculaires (fleche noire) et des
alvéoles (fleches grises) (* = lumiéere alvéolaire, X = bronchiole, § = vaisseau).
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Causes connues
Connectivites,
exposition,
médicaments

Formes particuliéres
PID idiopathigues @ granulomatoses JLymphangioléimyomatose
Protéinose alvéolaire...




PID idiopathiques familiales :
Pneumopathie interstitielle chez un ascendant ou un descendant du 1° degré
Forme familiale: 2-20% des cas

Familial Pulmonary Fibrosis Sporadic Pulmonary Fibrosis
Mutations in
SP-A2 and SP-C Mutations in
(~3%) SP-C

Mutati Proc Am Thorac Soc Vol 8. pp 158-162, 2011 <1%) Mutations & TERT

(~18%) (~3%)

TERC

(~1%)
Short

- Telomeres

(40%) Short

— Telomeres
(25%)

-

Proc Am Thorac 5o0c Vol 8. pp 158-162, 2011



Pneumopathies infiltrantes diffuses
idiopathiques

* L'aspect scannographique est capital pour
orienter le diagnostic +++
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TABLE 1. REVISED AMERICAN THORACIC SOCIETY/EUROPEAN
RESPIRATORY SOCIETY CLASSIFICATION OF IDIOPATHIC
INTERSTITIAL PNEUMONIAS: MULTIDISCIPLINARY DIAGNOSES

Major idiopathic interstitial pneumonias

ldiopathic pulmonary fibrosis

Idiopathic nonspecific interstitial pneumonia
Respiratory bronchiolitis-interstitial lung disease
Desquamative interstitial pneumonia
Cryptogenic organizing pneumonia

Acute interstitial pneumonia

Rare idiopathic interstitial pneumonias

Idiopathic lymphoid interstitial pneumonia
Idiopathic pleuroparenchymal fibroelastosis

UInclassifiable idiopathic interstitial pneumonias*

AMERICAN JOURNAL OF RESPIRATORY AND CRITICAL CARE MEDICINE VOL 188 2013



A- Pneumopathies interstitielles
majeures

TABLE 2. CATEGORIZATION OF MAJOR IDIOPATHIC INTERSTITIAL PNEUMONIAS

Associated Radiologic and/or

Category Clinical-Radiologic-Pathologic Diagnoses Pathologic-Morphologic Patterns
Chronic fibrosing IP Idiopathic pulmonary fibrosis Usual interstitial pneumonia
Idiopathic nonspecific interstitial pneumaonia Nonspecific interstitial pneumonia
Smoking-related IP* Respiratory bronchiolitis-interstitial lung disease Respiratory bronchiolitis
Desquamative interstitial pneumonia Desquamative interstitial pneumonia
Acute/subacute IP Cryptogenic organizing pneumonia Organizing pneumonia

Acute interstitial pneumonia Diffuse alveolar damage



1-Pneumopathie interstitielle
commune

Homme +++

50-60 ans

Sd respiratoire chronique
Trouble restrictif

Images réticulonodulaires bilatérales au lobe
inférieur; accentuation sous pleurale; rayons de miel

Survie @ 5 ans: 20-30%



Aspects morphologiques

Destruction architecturale, coexistence de lésions d’ages
différents et répartition non uniforme au sein d’'un méme
prélevement

Lésions en rayon de miel ("honeycombing")

espaces aériques kystiques et fibreux fréquemment recouverts d’un
épithélium bronchiolaire et remplis de mucine

Foyers de prolifération fibroblastique ("fibroblast foci")
traduisant I'« activité » de la maladie

Inflammation interstitielle
légere a modérée, hétérogene, constituée de lymphocytes,
plasmocytes, et histiocytes associés a une hyperplasie
pneumocytaire de type Il







Aspects morphologiques

-
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b : fibrose dense e : inflammation
c : poumon normal

Rev Mal Respir 2004 ; 21 : 299-318




Aspect en "rayon de miel"




Fibrose

Prédominance au
niveau de la
périphérie des
lobules et de |la
région sous-pleurale
du parenchyme
pulmonaire




Fibrose

Caractere hétérogene de la fibrose

Foyer de prolifération
fibroblastique

Hyperplasie des
cellules épitheliales

Histopathology 2009; 54, 90-103



Aspects morphologiques

Destruction architecturale, coexistence de lésions d’ages
différents et répartition non uniforme au sein d’'un méme
prélevement

Lésions en rayon de miel ("honeycombing")

espaces aériques kystiques et fibreux fréquemment recouverts d’un
épithélium bronchiolaire et remplis de mucine

Foyers de prolifération fibroblastique ("fibroblast foci")
traduisant I'« activité » de la maladie

Inflammation interstitielle
légere a modérée, hétérogene, constituée de lymphocytes,
plasmocytes, et histiocytes




UIP PATTERN (ALL FOUR CRITERIA) ~ PROBABLE UIP PATTERN POSSIBLE UIP PATTERN (ALL ~ NOT UIP PATTERN (ANY
THREE CRITERIA) OF THE SIX CRITERIA)
Evidence of marked fibrosts/architectural Evidence of marked fibrosts/architectural  Patchy o diffuse mvolvement of lng - Hyaline membranes
distortion,  honeycombing 1n 2 predominantly  distortion, + honeycombing parenchyma by fibrosts, with or Organizing peumonia
subpleural/paraseptal distribution Absence of either patchy mvolvementor  without interstitial inflammation ~ Granulomas
Presence of patchy mvolvement of lung fibroblastic foci, but not both Absence of other criteria for UIP (see  Marked interstitial
parenichyma by fibrosis Absence of features excluding a diagnosts  UIP pattem column) inflammatory cell infiltrate
Presence of fibroblast foct of UIP or suggesting an alternative Absence of features exclding a away from honeycombing
Absence of features excluding a diagnosis of  diagnosts (see last column) diamnosts of UIP or sugpestingan ~ Predominant airway-centered
UIP or suggesting an alternative diagnosts (see  OR alternative diagnosts (see fourth changes
[ast column) Honeycomb changes only colum) Other features suggestive of
an altemative diagnoss

Clin Med Insights Circ Respir Pulm Med. 2015; 9(Suppl

1): 123-133.



https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4772910/

Table 1. Diagnostic Features and Differential Diagnosis for the Different Patierns of Pulmonary Fibrosis

Fibrosis Pattern Diagnostic Features Potential Etiologies
Usual interstitial pneumonia pattern?® = Evidence of marked fibrosis/ = Idiopathic pulmonary fbrosis
architectural distortion, with or = Conneclive tissue discase
without honeycombing in a associabod
predominantly subpleural/paraseptal = Chronic hyperscnsitivity
distribution prcumonilis

Fibrotic nonspecific interstitial
pneumonia pattemn™'™®

Airway-centered fibrosis™

Other rare, fibrosing lung discases

Presence of patchy involvement of
lung parcnchyma by fibrosis

= Presence of fibroblast foci

Absence of features against a
diagnosis of usual interstitial
pReumonia suggesting an alternate
diagnosis

Uniform interstitial fibrosis, extending
from the airway to the pleurafseptum,
with an even distribution

With or without an associated
inflammatory cell infiltrate

Absence of temporal and geographic
heterogencity

Absence of microscopic honeyoomb
remodeling and fibroblast foci (more
often then not)

Presence of interstitial fibrosis centered
and extending around the bronchioles
Presence of bronchiolar

inflammation

Presence of bronchiolar metaplasia

of the epithelium

Other fibrosis patterns not fitting well
intor the abowe

= Prcumoconiosns

= Connective lissue discase associated

* Chronic hypersensitivity

pncumonitis

Addverse drug reaction

Infection

Immunodeficiency discases

Healed acute lung injury

Smoking-related interstitial fibrosis

Idiopathic fibrotic nonspecific

interstitial pnoumonia

Chronic hypersensitivity preumonitis

Chronic aspiration

Addverse drug reaction

Connective tissue discase

associabed

Smoking/other inhalational

Chronic/recurrent infection

Chronic allograft rejection

Potential idiopathic discase

Sarcoidosisberylliosis

Immunoglobulin G4-related

discasc

* Erdhcim-Chester discase

= Hermansky-Pudlak syndrome

= |diopathic pleuroparenchymal
fibroclastosis

Arch Pathol Lab Med—Vol 140, March 2016




American Thoracic Society Documents

An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Statement: Idiopathic
Pulmonary Fibrosis: Evidence-based Guidelines for
Diagnosis and Management

Tableau 5 Critéres diagnostiques de la fibrose pulmonaire idiopathigue (FPI) [3].

Pattemn scannographique Pattern mstologique (biopsie Chagnostic de FPI
pulmonaire chirurgicale)
PIC PIC FPI
PIC probable
PIC possible
Fibrose non classable
Mon PIC Mon FPI
PIC possible PIC FPI
PIC probable
PIC possible FPl probable
Fibrose non classable
Mon PIC Mon FPI
PIC atypique PIC FPI possible
PIC probable Hon FPI
PIC possible
Fibrose non classable
Mon PIC

Am ] Respir Crit Care Med Vol 183. pp 7BEB-B24, 2011



1-Pneumopathie interstitielle
commune

 PIC= aspect anatomopathologique

* Fibrose idiopathique chronique:
concertation multidisciplinaire+++



A- Pneumopathies interstitielles
majeures

TABLE 2. CATEGORIZATION OF MAJOR IDIOPATHIC INTERSTITIAL PNEUMONIAS

Associated Radiologic and/or

Category Clinical-Radiologic-Pathologic Diagnoses Pathologic-Morphologic Patterns
Chronic fibrosing IP Idiopathic pulmonary fibrosis Usual interstitial pneumonia
Idiopathic nonspecific interstitial pneumaonia Nonspecific interstitial pneumonia
Smoking-related IP* Respiratory bronchiolitis-interstitial lung disease Respiratory bronchiolitis
Desquamative interstitial pneumonia Desquamative interstitial pneumonia
Acute/subacute IP Cryptogenic organizing pneumonia Organizing pneumonia

Acute interstitial pneumonia Diffuse alveolar damage



2- Pneumopathie interstitielle
idiopathique non spécifique

Entité a part entiere
Homme = femme
Trouble ventilatoire restrictif modéré
Infiltrats réticulonodulaires bilatérales ou en verre
dépoli
Bonne réponse a la corticothérapie surtout a la phase
cellulaire
Survie
-Cellulaire : 100% (bans); 90% (10 ans)
-Fibreuse : 90% (5ans); 40% (10 ans)



2- Pneumopathie interstitielle idiopathique

non spécifique

Les Iésions fibreuses interstitielles sont homogenes
et de méme dge, sans destruction de I'architecture
pulmonaire (contrairement a la pneumopathie
interstitielle commune). Les alvéoles sont peu
altérées.

Il existe une inflammation lympho-plasmocytaire et
une fibrose collagéne.

Deux formes: cellulaire et fibreuse



Atteinte diffuse




2-Pneumopathie interstitielle non spécifique
(PINS)

e Uniformité temporelle et
spatiale des lésions

» foyers fibroblastiques absents
OuU peu marques

e préservation de l'architecture
pulmonaire

* Absence habituelle de rayons
de miel
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Forme fibreuse

Forme cellulaire



2-Pneumopathie interstitielle non spécifique

Fibrose marquée mais sans distorsion
architecturale et sans "rayon de miel"



CAT

» Aspect de PINS:




Table 1. Diagnostic Features and Differential Diagnosis for the Different Patierns of Pulmonary Fibrosis

Fibrosis Pattern

Diagnostic Features

Potential Etiologies

Usual interstitial pneumonia pattern?®

Fibrotic nonspecific interstitial
pneumonia pattemn™'™®

Airway-centered fibrosis™

Other rare, fibrosing lung discases

Evidence of marked fibrosis/
architectural distortion, with or
without honeycombing in a
predominantly subpleural/paraseptal
distribution

Presence of patchy involvement of
lung parcnchyma by fibrosis

= Presence of fibroblast foci

Absence of features against a
diagnosis of usual interstitial
pReumonia suggesting an alternate
diagnosis

Uniform interstitial fibrosis, extending
from the airway to the pleurafseptum,
with an even distribution

With or without an associated
inflammatory cell infiltrate

Absence of temporal and geographic
heterogencity

Absence of microscopic honeyoomb
remodeling and fibroblast foci (more
often then not)

Presence of interstitial fibrosis centered
and extending around the bronchioles
Presence of bronchiolar

inflammation

Presence of bronchiolar metaplasia

of the epithelium

Other fibrosis patterns not fitting well
intor the abowe

Idiopathic pulmonary fibrosis
Conneclive tissue discasc
associated

Chronic hyperscnsitivity
prcurmonilis
Pneumoconioses

Connective tissue discase associated

Chronic hyperscnsitivity
pncumonitis

Addverse drug reaction
Infection
Immunodeficiency discases
Healed acute lung injury

Smoking-related interstitial fibrosis

Idiopathic fibrotic nonspecific
interstitial pneumonia

Chronic hypersensitivity preumonitis

Chronic aspiration

Addverse drug reaction
Connective tissue discase
associabed

Smoking/other inhalational
Chronic/recurrent infection
Chronic allograft rejection
Potential idiopathic discase
Sarcoidosisberylliosis
Immunoglobulin G4-related
discasc

Erdhcim-Chester discase

= Hermansky-Pudlak syndrome
= |diopathic pleuroparenchymal

fibrocl astosis

Arch Pathol Lab Med—Vol 140, March 2016




2-Pneumopathie interstitielle non spécifique
(PINS)

* Aspect anatomopathologique difféerent des
PIC.

* |diopathique ou secondaire
e CMD



3- pathologies liees au tabac

TABLE 2. CATEGORIZATION OF MAJOR IDIOPATHIC INTERSTITIAL PNEUMONIAS

Associated Radiologic and/or

Category Clinical-Radiologic-Pathologic Diagnoses Pathologic-Morphologic Patterns
Chronic fibrosing IP Idiopathic pulmonary fibrosis Usual interstitial pneumonia
Idiopathic nonspecific interstitial pneumonia Nonspecific interstitial pneumonia
Smoking-related [P* Respiratory bronchiclitis-interstitial lung disease Respiratory bronchiolitis
Desquamative interstitial pneumonia Desquamative interstitial pneumonia
Acute/subacute IP Cryptogenic organizing pneumonia Organizing pneumonia

Acute interstitial pneumonia Diffuse alveolar damage



3- pathologies liées au tabac

e RB-ILD: fumeurs et ex-fumeurs
e DIP: fumeurs et non fumeurs



a) Bronchiolite respiratoire avec pneumopathie
interstitielle

« Homme=femme

e 30-40 ans

« Trouble ventilatoire de type mixte
« Tabagisme (35 paquets année)

« Image radiologique: typique / Infiltrats bilatéraux
réticulo-nodulaires; infiltrats alvéolaires en verre
dépoli focaux

 Bonne réponse a la corticothérapie
 Survie: 100% a 5 ans



a)Bronchiolite respiratoire avec pneumopathie

interstitielle
e Association de:

* bronchiolite respiratoire

— macrophages comportant de
fines pigmentations brunes au
sein des lumieres des
bronchioles respiratoires, des
canaux alvéolaires, et des
espaces alvéolaires
péribronchiolaires

 de lésions interstitielles
diffuses

— infiltrat lymphocytaire et
histiocytaire sous-muqueux et
péribronchiolaire, ainsi gu’une
fibrose modérée péri-
bronchiolaire et des cloisons
alvéolaires adjacentes




a)Bronchiolite respiratoire avec pneumopathie
interstitielle
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— Macrophages du fumeur
==$ pronchioles



3- pathologies liees au tabac

e DIP: fumeurs et non fumeurs



b) Pneumopathie interstitielle desquamative
(DIP)

Homme > femme

40-50 ans; parfois chez I'enfant
Tabagisme dans plus de 90% des cas
Trouble ventilatoire restrictif

Opacités diffuses bilatérales en verre dépoli avec de vagues
infiltrats réticulaires; rares rayons de miel

Bonne réponse a la corticothérapie et a l'arrét du tabac
Survie: 90% a 5 ans; 75% a 10 ans



b) Pneumopathie interstitielle desquamative
DIP)

ji Accumulation de

‘] ]f macrophages intraalvéolaires
¢ (et non pas "desquamation"
épithéliale!)

Septums interalvéolaires
épaissis par un infiltrat
inflammatoire (plasmocytes et
polynucléaires éosinophiles)
Architecture pulmonaire
conservée

Atteinte diffuse et uniforme



b) Pneumopathie interstitielle
,.' uamatlve (DIP)

LAY
‘,/

Accumulation de macrophages intra-alveolaires de facon diffuse



Pneumopathies interstitielles majeures

TABLE 2. CATEGORIZATION OF MAJOR IDIOPATHIC INTERSTITIAL PNEUMONIAS

Associated Radiologic and/or

Category Clinical-Radiologic-Pathologic Diagnoses Pathologic-Morphologic Patterns
Chronic fibrosing IP Idiopathic pulmonary fibrosis Usual interstitial pneumonia
Idiopathic nonspecific interstitial pneumonia MNonspecific interstitial pneumonia
Smoking-related IP* Respiratory bronchiolitis-interstitial lung disease Respiratory bronchiolitis
Desquamative interstitial pneumonia Desquamative interstitial preumonia
Acute/subacute P Cryptogenic organizing pneumonia Organizing pneumonia

Acute interstitial pneumonia Diffuse alveolar damage



4- Pneumopathie organisée cryptogénique

Homme=femme
Clinique: subaigue

Infiltrats alvéolaires uni ou bilatéraux disséminés en
verre dépoli

Bonne réponse a la corticothérapie
Survie: 85% a 5 ans



4- Pneumopathie organisée cryptogénique

e Obstruction endoluminale des
espaces aériens distaux
(alvéoles, canaux alvéolaires,
bronchioles) par un tissu de
granulation fibreux constitué
de cellules inflammatoires, de
fibroblastes, et de tissu
conjonctif

e Architecture pulmonaire
conservée

* Distribution spatiale
hétérogene et uniformité
temporelle

e CMD: idiopathique ou non.




5- Pneumopathie interstitielle aigué

Forme rapidement progressive
de PID

avec aspect de "dommage
alvéolaire diffus" (DAD) en phase
aigué ou en voie d’organisation

indiscernable histologiquement
de I'aspect observé au cours du
syndrome de détresse
respiratoire aigué, de cause
connue (sepsis, choc)



5- Pneumopathie interstitielle aigué

e Phase exsudative initiale :

— ocedeme

— membranes hyalines
(caractéristiques du DAD)

— inflammation interstitielle
aigue

Phase d’organisation :

— Fibrose lache des cloisons
interalvéolaires

— organisation intraalvéolaire
diffuse ou en foyers

Evolution :
— résolution ad integrum

— fibrose pulmonaire dense et
irréversible (déces)



TABLE 1. REVISED AMERICAN THORACIC SOCIETY/EUROPEAN
RESPIRATORY SOCIETY CLASSIFICATION OF IDIOPATHIC
INTERSTITIAL PNEUMONIAS: MULTIDISCIPLINARY DIAGNOSES

Major idiopathic interstitial pneumonias

ldiopathic pulmonary fibrosis

Idiopathic nonspecific interstitial pneumonia
Respiratory bronchiolitis-interstitial lung disease
Desquamative interstitial pneumonia
Cryptogenic organizing pneumonia

Acute interstitial pneumonia

Rare idiopathic interstitial pneumonias
Idiopathic lymphoid interstitial pneumonia
Idiopathic pleuroparenchymal fibroelastosis

UInclassifiable idiopathic interstitial pneumonias*

AMERICAN JOURNAL OF RESPIRATORY AND CRITICAL CARE MEDICINE VOL 188 2013



B- PID idiopathiques rares

* Pneumonie interstitielle lymphoide
idiopathique

» Fibroélastose pleuroparenchymateuse
idiopathique



1) Pneumopathie interstitielle lymphocytaire
(LIP)

Femme > Homme

40-50 ans

TVR

Exceptionnellement idiopathique
1/3: Sd de Gougerot

Hépatite C; HIV

Infiltrats bilatéraux réticulonodulaires; rarement
verre dépoli

Bonne réponse a la corticothérapie
Risque de lymphome: 10-20 %



1) Pneumopathie interstitielle lymphocytaire

(LIP)

Histologie:

infiltrat lymphoide interstitiel
dense,

Follicules lymphoides

Difficile a distinguer parfois du
LMNH B du MALT

IHC



2) Fibroélastose
pleuroparenchymateuse idiopathique

* Age moyen: 57 ans
* Homme=femme

* Infections récidivantes (50% des cas); forme
familiale

* Association avec la transplantation
* Images radiologiques+++
* Association FEPP et PIC



2) Fibroélastose
pleuroparenchymateuse idiopathique

* Fibrose de la plevre et du parenchyme pulmonaire
sous-pleural qui prédomine de maniere frappante

dans les lobes supérieurs.
* Histologie:
— eépaississement fibreux de la plevre viscérale

— Fibrose intra-alvéolaire

— Dépots de fibres élastiques dans les parois alvéolaires /
coloration spéciale



2) Fibroélastose
pleuroparenchymateuse idiopathique

Réseau dense de fibres

élastiques

Fibrose sous-pleurale



TABLE 1. REVISED AMERICAN THORACIC SOCIETY/EUROPEAN
RESPIRATORY SOCIETY CLASSIFICATION OF IDIOPATHIC
INTERSTITIAL PNEUMONIAS: MULTIDISCIPLINARY DIAGNOSES

Major idiopathic interstitial pneumonias

ldiopathic pulmonary fibrosis

Idiopathic nonspecific interstitial pneumonia
Respiratory bronchiolitis-interstitial lung disease
Desquamative interstitial pneumonia
Cryptogenic organizing pneumonia

Acute interstitial pneumonia

Rare idiopathic interstitial pneumonias

Idiopathic lymphoid interstitial pneumonia

Idiopathic pleuroparenchymal fibroelastosis
UInclassifiable idiopathic interstitial pneumonias*

AMERICAN JOURNAL OF RESPIRATORY AND CRITICAL CARE MEDICINE VOL 188 2013



C- Pll inclassables

"Resprology Q) &

INVITED REVIEW
SERIES EDITORS: TAMERA J. COATE, ATHOL U. WELLS AND HAROLD R. COLLARD

Unclassifiable interstitial lung disease: A review

Respirology (2016) 21, 51-56



C- Pll inclassables

10-30%

Multiplicités des aspects radiologiques, cliniques et
anatomopathologiques.

Nouvelles entités ou variantes inhabituelles d’une
entité déja décrites

Traitement modifiant les images radiologiques ou
histologiques

Refus par le patient

Décision thérapeutique est prise en fonction du profil
évolutif et/ou diagnostic considéré comme le plus
probable.



Mateériel d’étude:

* Prélevements histologiques



1. Biopsies pulmonaires chirurgicales par
vidéothoracoscopie

» outil Diagnostic le + important, décidée
lors des staffs et guidée par TDM HR

* multiples, en fonction des atteintes
radiologiques.

* Taille: 4cm de long et 3-5 cm de
profondeur.






2. Biopsies par endoscopie
bronchique

Biopsies d’éperons ou biopsies pulmonaires
transbronchiques :

- diagnostics de sarcoidose ou lymphangite
carcinomateuse, PO

-Les biopsies transbronchiques prélevent des bronchioles
terminales et seulement (1uelque,s_a véoles, elles sont donc
trop petites pour une analyse précise des structures tres
distales.



BTB

PO

Granulomes sarcoidosiques



3. Biopsies extrapulmonaires possibles en
fonction des hypothéses diagnostiques

eGanglions médiastinaux devant une suspicion de sarcoidose

eGlandes salivaires accessoires devant une suspicion de
sarcoidose ou de connectivite.



4- Cryobiopsie:

*Rendement diagnostique :

1AM1S910 o, .
by > BPBR 2C supérieur / BTB ( taille des
HE = prélevements, artéfact

d'écrasement )

‘Rendement diagnostique moyen
est de 77% contre 80-95% pour
les biopsies pulmonaires
chirurgicales.

«Complications: pneumothorax et
hémorragies.

Revue des Maladies Resparatoires Actualites (2016) 8, 118-121
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4- Cryobiopsie:

Les technigues endoscopiques ont une place dans la
démarche diagnostique des PID et doivent étre intégrees
dans une approche multidisciplinaire. Le LBA est rarement
pathognomonigue mais souvent utile pour augmenter le
degré de confiance dans un diagnostic particulier. Des études
complémentaires sont nécessaires pour valuer son role dans
le diagnostic différentiel entre FPI, PINS et PHS, notam-
ment en tenant compte de 'aspect TDM. Les BTB restent
utiles en cas de suspicion de lymphangite carcinomateuse,
de sarcoidose, de pneumopathie organisée cryptogenique
ou de lymphangioléiomyomatose. Les cryobiopsies ont un
bon rendement diagnostique mais leur place précise dans
|'algorithme diagnostic des PID reste a définir, en particulier
vis-a-vis des biopsies chirurgicales.
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Mateériel d’étude:

e Lavage bronchiolo-alvéolaire (LBA)



LBA

analyse microbiologique (obligatoire si
suspicion d’'une pathologie infectieuse)

aspect

une analyse cytologique : numération
(richesse cellulaire : cellularite)

d’autres analyses : recherche de corps
asbestosiques ...



Analyse du LBA chez un sujet adulte,
sain et non-fumeur

LAVAGE BRONCHO-ALVEOALAIRE
Aspect Clair
Volume recueilli (ml) 100-300 ml
Numération cellulaire *10 3/ml 150 a 200 000 cellules/ml
Formule Macrophages 90 2 95%
alvéolaires(%)

q" ‘. Lymphocytes(%) <20%
- % PNN(%) <1%

A PNE(%) <1%:

B ~ CDa/cDs 1< CD4/CD8<1.6
Cellules bronchiques <5%
Hématies <5%
Pigments anthracosiques Absence
Corps ferrugineux Absence
Corps pseudo ferrugineux Absence
Inclusions lipidiques Absence
Cellules spumeuses Absence
Score de GOLDE 0-20
Cellules tumorales Absence




\

’ Lavage Broncho-Alvéolaire

Certitude diagnostique
»Les pneumopathies infectieuses
» Les hémorragies intra-alvéolaires
» Les lipoprotéinoses alvéolaires
» Histiocytose langerhansienne
» Les pneumopathies chroniques a
eéosinophiles
»Les tumeurs

Diagnostic différentiel: néoplasie

Orientation diagnostique selon le profil
cellulaire trouvé

Alvéolites a polynucléaires
eosinophiles

Alvéolites a polynucléaires
neutrophiles

Alvéolites macrophagiques

Alvéolites lymphocytaires

Formule mixte



Orientations diagnostiques en fonction de la composition du LBA

Hypercellularite avec formule macrophagique, c'est-a-dire normale (=
250 000 cellules/mL et 90 % de macrophages)

Lymphocytose (= 20 % de lymphocytes)

Formule €osinophilique

(> 5 % d'éosinophiles)

Fumeur actif

Histiocytose langerhansienne

sarcoidose (CD41, rapport CD4/CDS > 3.5)

Pneumopathie d'hypersensibilité (CD81 rapport CD4/CD8
<1)

Pneumoconiose
Tuberculose, infection virale

Pneumopathie médicamenteuse

Pneumopathie interstitielle lymphoide

Pneumopathie a éosinophiles

(asthme, parasite, medicament, Churg et Strauss,
aspergillose bronchopulmonaire allergique...)




Orientations diagnostiques en fonction
de la composition du LBA

Infection (pourcentage souvent trés élevé, = 50 %)

Fibrose pulmonaire idiopathique

Formule neutrophilique Connectivites (polyarthrite rhumatoide, sclérodermie, etc.)

o :
(> 19 % de neutrophiles) Pneumopathie d'hypersensibilité (phase aigué,

réexposition a I'antigéne)

Asbestose

. Tuberculose
Formule mixte

Pneumopathie interstitielle non spécifique, pneumopathie

(Ilymphocytose et polynucléose neutrophile) organisée cryplogénétique

Aspect rosé du LBA et

Sidérophages = 30 %

Scare de Golde > 100 Hemorragie intra-alveolaire

Erythrophagocytose (présence de globules rouges dans les
macrophages)

ChDla=5% Histiocytose l[angerhansienne



Protéinose alvéolaire




LBA

Les techniques endoscopiques ont une place dans la

demarche diagnostique des PID et doivent étre integrees
dans une approche multidisciplinaire. Le LBA est rarement
pathognomonigue mais souvent utile pour augmenter le
degre de confiance dans un diagnostic particulier. Des etudes
complémentaires sont neécessaires pour évaluer son role dans
le diagnostic difféerentiel entre FPI, PINS et PHS, notam-
ment en tenant compte de ['aspect TDM. Les BTE restent
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Dans tous les cas, il est indispensable de fournir
au pathologiste les éléments cliniques et

radiologiques ainsi que les hypotheses
diagnostiques







CONCLUSION

» Intéret des distinguer entre ces
différentes pathologies: thérapeutique,
pronostic, causes...

* Nécessité d'une approche
multidisciplinaire : clinicien, radiologue,
anatomopathologiste et chirurgien

» Le diagnostic peut etre reconsidéré
tout au long de I'évolution de la maladie.






Merci de votre attention



