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La pneumopathie interstitielle non spécifique (PINS) a été individualisée au sein
des pneumopathies interstitielles diffuses (PID) sur des critéres

anatomopathologiques [1].

Elle se manifeste principalement par une toux séche et une dyspnée. Le lavage
broncho-alvéolaire et la biologie sont aspécifiques. Le scanner thoracique
permet de suspecter le diagnostic, mais c’est I’examen histologique d’une
biopsie pulmonaire qui reste I'examen de référence et qui permet, selon les

criteres de I’ATS/ERS, de poser un diagnostic avec grande probabilité [2].

Bien que le plus souvent idiopathique, la PINS peut se rencontrer dans diverses
situations cliniques : connectivites, PHS, pneumopathie médicamenteuse, suites
d’un syndrome de détresse respiratoire aigué de I’adulte, infection par le VIH,

maladies inflammatoires chroniques de I'intestin et fibrose pulmonaire familiale.

Le diagnostic final de PINS repose sur une discussion multidisciplinaire
réunissant cliniciens (pneumologues et internistes), radiologues et
anatomopathologistes experts ; il est essentiel de faire le diagnostic différentiel
avec une PIC vu que la majorité des patients présentant une PINS reste de meilleur

pronostic et répond bien au traitement corticoide [3].
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Ce travail a pour but de décrire la séméiologie radiologique de la pneumopathie
interstitielle non spécifique avec un rappel sur les caractéristiques
épidémiologiques, cliniques, histologiques, ainsi que les traitements appropriés

et les aspects évolutifs a travers une série de 30 patients.
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MATERIELS ET
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. Le type d’étude

Il s’agit d’une étude rétrospective incluant 30 cas de pneumopathie interstitielle
non spécifique colligés aux services de radiologie et de pneumologie du CHU
Hassan Il de Fes, étalée sur une période de 4 ans (entre Janvier 2017 et Décembre
2020).

Il. Criteres d’inclusion et d’exclusion

A. Criteres d’inclusion

Sont inclus dans notre étude, tous les patients suivis au service de pneumologie
pour pneumopathie interstitielle non spécifique, qui ont bénéficié des examens
d’imagerie au service de radiologie du CHU HASSAN Il de Fes, et qui ont été
discutés en DMD entre Janvier 2017 et décembre 2020.

B. Criteres d’exclusion

Tous les patients qui ont bénéficié d’un examen d’imagerie en dehors du CHU
HASSAN Il de Fes.

Malades pour qui le diagnostic de PINS était revu apres confrontation aux

données clinico-biologiques et au profil évolutif sur I’'imagerie.

IIl. Méthodes de recueil des données

Les données ont été recueillies a partir du systeme d’archivage des données
clinico-biologiques et radiologiques HOSIX. Nous avons constitué une base de
données pour chaque patient inclus dans I'étude a I'aide d’une fiche
d’exploitation incluant les données épidémiologiques, clinico-biologiques, les

résultats d’imagerie, le traitement et I’évolution des patients.
Nous avons recensé 30 patients dont I’age moyen était de 49,5 ans.

Tous les patients ont bénéficié d’un bilan clinico-biologique exhaustif complété

par un scanner thoracique (64 barrettes).

Le diagnostic a été retenu en réunion de concertation pluridisciplinaire en se

basant sur ces données et sur le profil évolutif des patients.

Docteur SQALLI HOUSSAINI MERYEM 18
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IV. Méthodes de recherche

Nous avons effectué une recherche sur les articles traitant la PINS depuis 1992
jusqu’a 2020 sur la bibliotheque de MEDLINE, HINARI, Pubmed et sur Google en

utilisant les mots clés suivants :

- Pneumopathie interstitielle non spécifique.

- Imagerie de la pneumopathie interstitielle non spécifique.
- Pneumopathies interstitielles diffuses.

- Non-specific interstitial pneumonia.

- Hight resolution thoracic tomodensitometry and interstitial lung diseases.

V. Protocole de tomodensitométrie utilisé :

Les examens tomodensitométriques ont été réalisés a I'aide d'un scanner GE 64
barrettes. Les acquisitions ont été réalisées en décubitus dorsal en fin

d'inspiration.

Les parametres du scanner étaient les suivants : épaisseur de coupe de 5 mm
avec reconstruction de 1,25 mm ; tension du tube de 120 kV ; courant du tube
de 100-200 mAs ; collimation de 3 mm ; pitch de 1-1,5 ; taille de la matrice de
512 x 512, FOV de 35 cm.

VI. Analyse statistique

L’analyse statistique est effectuée en utilisant le logiciel SPSS version 26.

Une analyse descriptive a été réalisée, elle consistait a présenter les variables
qualitatives sous forme de pourcentages, et les variables quantitatives sous

forme de moyennes + écart type.

Docteur SQALLI HOUSSAINI MERYEM 19



La Pneumopathie interstitielle non spécifique : aspects cliniques, radiologiques et évolutifs

RESULTATS
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. Données épidémiologiques

A. Nombre des patients et prévalence

Durant notre période d’étude nous avons colligé 30 cas de pneumopathie
interstitielle non spécifique repartis en année selon I’histogramme ci-dessous

(Figure 1).

Nombre de patient

9
8
7
- l

2017 2018 2019 2020
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Figure 1 : Histogramme représentant le nombre des patients diagnostiqués par année
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B. Répartition des cas selon l'age

Dans notre échantillon, I’age moyen était de 49,5 ans avec des extrémités allant
de 26 a 70 ans. (Figure 2)

AGE
[25-35] (35-45] (45-55 [55-65] (65-75(

Figure 2 : Histogramme représentant la répartition des cas selon les tranches

d’age
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C. Répartition des cas selon le sexe

Dans notre série, on note une prédominance féminine avec un pourcentage de
83% (n=25) Le sex-ratio F/H était de 5. (Figure 3).

SEXE

W SEXE MASCULIN = SEXE FEMININ

Figure 3 : Répartition des cas selon le sexe
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1. Antécédents

A. Consommation du tabac

Dans notre étude, juste 13,3% (n=4) des patients étaient fumeur ou ex fumeur
(Figure 4).

CONSOMMATION DU TABAC

13,3%

86,7%

Figure 4 : Répartition de I'échantillon en fonction de la consommation du tabac

B. Exposition domestique et professionnelle

On a noté une exposition aux foins moisis chez 7 cas, au fumés de four chez 4

cas et une exposition aviaire chez 2 cas.

C. Maladie de systéme

Dans notre série, 16 patients étaient déja suivis pour maladie de systeme avant
I’apparition de I'atteinte pulmonaire ; dont 8 patients suivis pour sclérodermie
systémique, 4 cas pour syndrome des anti-synthétases, 3 patients pour
polyarthrite rhumatoide (PR), 2 cas pour syndrome de Gougerot Sjogren et un

seul patient suivi pour lupus érythémateux disséminé (LED).
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Ill. Etiologies

Dans notre série, la PINS était idiopathique chez 11 cas (37 %) et associée a une

connectivite chez 19 cas (Figure 5).

Les étiologies étaient prédominées par la sclérodermie systémique retrouvée
dans 11 cas (Figure 6), syndrome des anti-synthétases (4 cas), PR (3 cas),
syndrome de Gougerot Sjogren [2 cas dont un associé a une sclérodermie et

I’autre associé a un syndrome des anti-synthétase (Figure 7)], LED (1 cas).

La majorité de ces patients était déja suivi pour maladie de systeme avant
I’apparition de I'atteinte pulmonaire, chez seulement 3 patients (10 %) ; la PINS
était secondaire a une sclérodermie diagnostiquée ultérieurement apres bilan

immunologique.

Etiologies

12

10

Idiopathique Sclérodermie Sd des PR Sd de Gougerot LED
antisynthétases Sjogren

Figure 5 : Répartition des cas en fonction des étiologies
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Figure 6 : TDM thoracique chez une patiente suivie pour sclérodermie en fenétre

parenchymateuse (A, B) et médiastinale (C, D) : syndrome interstitiel bilatéral et
symétrique fait d’épaississement péri-broncho-vasculaire, de bronchectasies et
bronchiolectasies par traction, ainsi que des formations kystiques sous-pleurales
séparées par des septas épais, réalisant un aspect en « rayon de miel »,
prédominant au niveau basal. Il s’y associe un aspect béant de I’cesophage
thoracique.
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Figure 7 : TDM thoracique chez une patiente suivie pour syndrome des

antisynthétase + syndrome de Gougerot Sjogren en fenétre
parenchymateuse (A, B, C) et coronale (D) : réticulations intra-lobulaires
associées a des plages en verre dépoli diffuses plus marquées au niveau
basal en bilatéral de distribution mixte a prédominance périphérique avec

zone d’épargne sous pleurale.
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IV. Données cliniques

La symptomatologie clinique était dominée par la dyspnée (87 %) et la toux (63
%) (Tableau 1) :

Signes cliniques Nombre de cas Pourcentage
Dyspnée 26 87 %

Toux 19 63 %
Douleur thoracique 4 13 %

AEG 9 30 %

Fievre 1 3%

Tableau 1 : Signes cliniques rapportés par les patients au moment du

diagnostic

V. Données de la spirométrie

La spirométrie a montré un trouble ventilatoire restrictif avec une diminution de

la capacité vitale (CV), chez 26 cas soit un pourcentage de 87 %

La spirométrie était normale chez seulement 4 cas.

VI. Données cytologiques du lavage broncho-alvéolaire
LBA

Le LBA était réalisé chez 11 cas : Une alvéolite neutrophilique était constatée chez

4 cas, macrophagique chez 2 cas, mixte chez 2 cas et lymphocytaire chez 3 cas
avec un pourcentage de lymphocyte entre 25 % et 64% pour les alvéolites

lymphocytaire et mixte.
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VIl. Données radiologiques du scanner thoracique

A. Type de PINS (Figure 8).

L’aspect radiologique était en faveur de PINS cellulaire (Figure 9) chez 10 patients
et de PINS fibrosante (Figure 10) chez 20 cas.

PINS

M Fibrosante

m Cellulaire

Figure 8 : Répartition de I'échantillon en fonction du type de PINS
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Figure 9 : TDM thoracique chez une patiente suivie pour sclérodermie en fenétre
parenchymateuse en coupes axiales (A, B) et coronale (C) : plages en verre dépoli
diffuses plus marquées au niveau basal en bilatéral de distribution périphérique
associées a quelques réticulations intra-lobulaires avec zone d’épargne sous

pleurale en faveur d’une PINS cellulaire.
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Figure 10 : TDM thoracique en fenétre parenchymateuse coupes axiales (A, B) et
coronale (C) chez un patient suivi pour lupus érythémateux disséminé : syndrome
interstitiel de topographie basale et sous-pleurale fait de : Réticulations intra-
lobulaires, bronchectasies et bronchiolectasies par traction ainsi que des lésions
kystiques jointives au niveau basale réalisant un aspect de « rayon de miel ». En
rapport avec une PINS fibrosante.
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B. Signes radiologiques élémentaires (Figure 11)

Les Iésions scanographiques élémentaires étaient dominées par les réticulations
intra-lobulaires chez 29 patients (97 % des cas), verre dépoli dans 83 % des cas
(Figure 9, 12), bronchectasies et bronchiolectasies chez 87 %, lignes septales

chez 80 % et un épaississement péri-bronchovasculaire chez 27% (Figure 13).

Le rayon de miel (Figure 14) et les micronodules étaient présent chez seulement
20 % des cas.

Signes radiologiques
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Figure 11 : Répartition des cas en fonction des signes radiologiques
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Figure 12 : TDM thoracique chez une patiente suivie pour syndrome des anti-

synthétases en fenétre parenchymateuse en coupes axiales (A, B, C) et coronale
(D) : plages en verre dépoli diffuses plus marquées au niveau basal en
bilatéral de distribution périphérique associées a des réticulations intra-

lobulaires.
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Figure 13 : TDM thoracique en fenétre parenchymateuse coupes axiales

(A, B, C) et sagittales (D, E) : Multiples bronchectasies et
bronchiolectasies par traction associées a des plages de verre dépoli au
niveau des deux hémichamps pulmonaires plus marquées en postéro-
basal en bilatéral, de disposition périphérique et centrale, ainsi que des
réticulations intra-lobulaires et des épaississements des septas inter-

lobulaires. Il s’y associe un épaississement péri-bronchovasculaire.
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Figure 14 : TDM thoracique en fenétre parenchymateuse coupes
axiales (A, B) et sagittales (D, E) et en fenétre médiastinale (C) : Aspect
en rayon de miel sous pleural, bilatéral et symétrique prédominant
aux segments postérieurs des LI, il s’y associe quelques réticulations
intra-lobulaires et un épanchement pleural droit de faible abondance

en rapport avec une PINS fibrosante confirmée par biopsie.
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C. Topographie des lésions

Les anomalies étaient bilatérales et diffuses chez tous les patients.

Une prédominance basale était retrouvée chez 26 cas (87 %) (Figure 12). Une
topographie apicale prédominante était retrouvée chez seulement 3 cas (10 %)

(Figure 15) et I’absence de gradient apico-basal était notée chez un seul cas.

Les anomalies étaient périphériques chez 24 patients (80 %) et mixtes avec

prédominance périphérique chez 6 cas.

Le respect des zones sous-pleurales était présent chez 6 cas (20 %) (Figure 16).

D. Signes radiologiques associés

On a objectivé des adénopathies médiastinales et un épanchement pleural
(Figure 14) chez 3 patients (10 %), une dilatation cesophagienne chez 3 patients

suivis pour sclérodermie (Figure 6).

Par ailleurs, on n’a pas objectivé d’épaississement pleural, de Iésions

parenchymateuses suspectes ou de lésions osseuses chez tous nos patients.
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Figure 15 : TDM thoracique en fenétre parenchymateuse coupes axiales (A, B)

et coronale (C) chez une patiente suivie pour PR : |ésions kystiques en couches
jointives successives au niveau des régions sous pleurales réalisant un rayon
de miel prédominant au niveau apical en bilatéral associées a des
bronchectasies et de bronchiolectasies par traction ainsi qu’un épaississement

des septas péri-lobulaires. En rapport avec une PINS fibrosante.
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Figure 16 : TDM thoracique en fenétre parenchymateuse coupes axiales (A, B) :
atteinte interstitielle faite de : plages de verre dépoli périphériques et basales
bilatérales associées a des réticulations intra-lobulaires et quelques micronodules

sous-pleuraux. A noter la présence d’une bande d’épargne sous-pleurale
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VIIl. Données histologigues

La biopsie pulmonaire était indiquée chez tous les patients présentant une PINS
idiopathique (11 cas). Elle a été réalisée chez seulement 4 patients dont les
résultats sont revenus en faveur de PINS cellulaire chez 2 patients et de PINS
fibrosante chez 2 cas (Figure 14). 7 patients n’ont pas bénéficié d’une biopsie

pour des raisons de comorbidités ou d’altération fonctionnelle respiratoire.

IX. Traitement

Une corticothérapie systémique était prescrite chez 26 patients et les
immunosuppresseurs en deuxieme intention chez 21 cas, 4 patients étaient

perdus de vue et n’ont pas recu de traitement.

X. Evolution

A. Evolution clinique

L’évolution sous traitement était marquée par une nette amélioration clinique
chez 14 patients (47%), une stabilité chez 8 patients (27%) et une aggravation
chez 4 patients (13%) (Figure 17).

Cette aggravation était secondaire a : une mauvaise observance thérapeutique
chez un seul patient, une toxicité liée au traitement immunosuppresseur (Imurel)
chez 2 patients et probablement a des comorbidités associées (HTA, diabete)

chez un patient.

Ces 4 patients présentant une aggravation étaient suivis pour une PINS
fibrosante, tandis que la quasitotalité des patients suivis pour une PINS cellulaire
(9 patients) ont présenté une amélioration clinique. Cela signifie que les patients
ayant une PINS cellulaire ont bien répondu au traitement comparativement au

patients présentant une PINS fibrosante.
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Evolution clinique

= Amélioration Stabilité = Aggravation = Perdus de vue

Figure 17 : Répartition des patients en fonction de I’évolution clinique sous
traitement

B. Evolution radiologique (Figure 18)

L’évolution radiologique aprés un an était marquée par une amélioration avec
régression des plages de verre dépoli chez 6 patients (Figure 19), une stabilité
de I'imagerie chez 12 patients et une aggravation des lésions chez 2 patients
(Figure 20). 10 patients n’ont pas bénéficié de contrdle scanographique dans

notre formation.

On a constaté que chez la majorité de nos patients qui avaient une amélioration
clinique apres un an présentaient une stabilité radiologique (n=8), tandis que le
reste des patients (n=6) présentaient une amélioration clinico-radiologique. Cela
signifie que la réponse clinique a précédé la réponse radiologique dans la

majorité des cas.

Parmi les 4 patients qui présentaient une aggravation clinique, deux patients
présentaient également une aggravation radiologique, cependant les deux autres

n’ont pas bénéficié de contrble scanographique.
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Evolution radiologique

m Amélioration = Stabilité = Aggravation = Pas de contréle

Figure 18 : Répartition des patients en fonction de I’évolution radiologique
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C

Figure 19 : TDM thoracique en fenétre parenchymateuse du 12/2020 (A, B) et du
09/2021 (C, D) et en fenétre médiastinale (E, F) : régression des plages de verre dépoli
diffuses a disposition périphérique sans gradient apico-basal associées a des
réticulations intra-lobulaires avec bande d’épargne sous pleurale. Il s’y associe des

ADPs médiastinales et une dilatation cesophagienne
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Figure 20 : TDM thoracique en fenétre parenchymateuse : du 01/2018 (A, B) et du

06/2019 (C, D) chez un patient suivi pour PINS fibrosante sur biopsie : Majoration
des plages en verre dépoli devenant diffuses en bilatéral, ainsi que des
réticulations intra-lobulaires et des bronchectasies par traction plus marquées au

niveau des bases pulmonaires.
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DISCUSSION
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. Généralités :

La PINS a été décrite pour la premiere fois comme un pattern histopathologique
observé chez les patients infectés par le VIH. La description initiale des
caractéristiques histologiques comprenait une infiltration lymphoide légere a
modérée, principalement répartie de maniere péribronchiolaire et périvasculaire.
La PINS a été observée chez des patients ne présentant aucun signe d'infection
par la pneumonie a Pneumocystis jiroveci et s'est avérée représenter 32 % de tous

les épisodes de pneumopathie clinique dans une étude de cohorte sur le VIH [4].

En 1994, Katzenstein et Fiorelli ont décrit les caractéristiques histologiques de la
PINS dans leur article portant sur 101 biopsies pulmonaires ouvertes. lls ont
rapporté 64 cas présentant des degrés variables de processus inflammatoires ou
fibrotiques qui ne répondaient pas aux criteres histologiques d'autres
pneumonies interstitielles spécifiques, a savoir la pneumonie interstitielle
commune, la pneumonie interstitielle desquamative ou la pneumonie

interstitielle lymphoide.

L’'uniformité temporelle des Ilésions est la principale caractéristique qui
différencie la PINS de la pneumopathie interstitielle commune : toutes les lésions
présentent le méme degré de sévérité du processus fibrosant, de cellularité, et
de dépot de collagene. Elle fait ainsi partie de la définition anatomopathologique
de cette entité. Parmi les autres différences figurent la prédominance des lésions
interstitielles inflammatoires au cours de la PINS, et la rareté des lésions en

rayons de miel.

Initialement, la PINS était considérée comme un ensemble de signes qui ne
pouvait pas étre classé dans l'un des patterns histopathologiques bien définis

des pneumopathies interstitielles diffuses [5].

Katzenstein et Fiorelli [5] ainsi que d’autres séries (Bjoraker et al [6], Flaherty et
al [7]) ont abouti a des résultats similaires, a savoir que les patients présentant
un pattern de PINS avaient un meilleur pronostic que leurs homologues

présentant un pattern de PIC.

Docteur SQALLI HOUSSAINI MERYEM 45



La Pneumopathie interstitielle non spécifique : aspects cliniques, radiologiques et évolutifs

Dans une petite série de 12 cas réalisée par Cottin et al, un pattern histologique
de PINS a été associé a une variété d'étiologies, y compris une PID liée a une
maladie du tissu conjonctif et une PHS, mais aucune étiologie n'a pu étre
identifiée dans la moitié de leur cohorte de patients, ce qui suggere la présence

d'une forme idiopathique de l'affection [8].

La PINS a d'abord recu une entité clinique provisoire propre dans la classification
des pneumopathies interstitielles idiopathiques de I'ATS et de I'ERS de 2002, avec
des suggestions pour la poursuite des recherches. En 2008, un atelier de I'ATS
sur les PINS a été organisé pour parvenir a un consensus sur le diagnostic de la
forme idiopathique des PINS [9]. Bien que les PINS idiopathiques ont été
officiellement incluses en tant que PIl distincte en 2013, les PINS dans leur
ensemble présentent de nombreuses caractéristiques communes avec d'autres
PID et sont connues pour étre associées a un large éventail de pathologies, en

particulier dans les PID liées a une maladie du tissu conjonctif [10].

1. Epidémiologie:

La PINS est la deuxiéme PID en termes de fréquence, représentant 14 a 36 % de
I’ensemble des cas, contre 47 a 64 % pour la PIC. Certaines caractéristiques
épidémiologiques distinguent la PINS de la PIC : il existe une prévalence féminine
(51 a 67 % de femmes en fonction des séries), les patients sont plus jeunes (age
au moment du diagnostic : 43 a 58 ans) (Tableau 2) et consomment moins

souvent des cigarettes (jusqu’a 69 % sont non-fumeurs) [5, 11, 12].

Ces donneées de la littérature vont dans le méme sens que nos résultats car la
majorité de nos patients étaient dans cette fourchette d’dge (17 patients entre
45 a 65 ans) avec prédominance féminine a 83 % et presque la majorité des

patients (87 %) étaient non-fumeurs.
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Il1l. Diagnostic clinique:

A. Présentation clinique

La présentation clinique retrouvée lors d’une PINS est similaire a celle des PID
[13]. En effet, Elle est non spécifique et souvent insidieuse. Les deux symptomes
les plus fréquents sont une dyspnée développée de facon subaigué (68- 100 %)
et une toux seche (33-91 %). Par ailleurs, La fievre (8-36 %) et d’autres signes
tels qu’une anorexie, une fatigue ou une perte de poids peuvent étre présents
(Tableau 2).

Dans notre série, la dyspnée (87%) et la toux (63%) dominaient le tableau clinique.

Un seul patient a présenté une fiévre.

A I'’examen clinique, on objective, en général, des crépitements fins et secs a
I’inspiration (79-100 %), une tachypnée et, parfois, des signes de lutte
respiratoire, avec, dans les atteintes plus séveres, une hypoxie. On peut observer
une cyanose a l'effort et un hippocratisme digital (0-40 %). Il est également
important d’étre attentif a la présence de manifestations extra-pulmonaires
(arthralgies, rash cutané, phénoméne de Raynaud, sécheresse oculaire ou

buccale...), plaidant pour une pathologie systémique sous—jacente [13,14,15].
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Références Nombre Age Sexe (M/F) Symptomes
de patient (moyenne,
extrémes)

Katzenstein 64 46 26/38 Dyspnée (80%),
. . 0 .
et Fiorelli [5] (9-78) toux (33%), fievre

(22%)
Bjoraker et 14 57 8/6 Dyspnée (100%),
coll [6] (40-73) toux (85%)
Cottin et coll 12 52 6/6 Dyspnée (100%),
[8] (31-68) toux (67%),
amaigrissement
(42%)
Kim et coll 23 55 1/22 Dyspnée (83%),
[25] (43-69) toux (83%)
Nagai et coll 31 58 15/16 Dyspnée (100%),
[26] (40-72) toux (100%), fievre

(32%)

Tableau 2 : Principales caractéristiques cliniques des patients atteints de PINS

selon les différentes séries.

Docteur SQALLI HOUSSAINI MERYEM

48



La Pneumopathie interstitielle non spécifique : aspects cliniques, radiologiques et évolutifs

B. Epreuves fonctionnelles respiratoires (EFR)

Les EFR montrent, classiguement, un trouble ventilatoire restrictif avec une
diminution de la CVF, une diminution de la CPT et une diminution du VEMS, avec
un indice de Tiffeneau (VEMS/CVF), en général, normal. La capacité de diffusion
du monoxyde de carbone (DLCO) sera diminuée. Une légere hypoxémie de repos

peut également étre présente [2,15].

Dans notre série la spirométrie a révélé un trouble ventilatoire restrictif chez 87

% des cas.
IV. LBA

La cellularité du lavage broncho-alvéolaire est habituellement élevée, et peut étre
a prédominance lymphocytaire, neutrophilique, ou mixte. Bien qu’une
lymphocytose alvéolaire soit fréquente dans la PINS idiopathique, le taux de
lymphocytes est trés variable, mesuré entre 5 et 40 % selon les études, et dépend
du caractére plus ou moins cellulaire ou fibrosant de la PINS [16, 17]. Certains
auteurs ont suggéré qu’un seuil de lymphocytes de 30 % permettrait de
distinguer une PINS idiopathique d’une PIC [18]. Ce point est néanmoins tres
débattu, et il est probable que le lavage broncho-alvéolaire soit peu discriminant.
Les résultats de cet examen doivent donc étre interprétés dans le contexte
clinico-radiologique pour conforter I’hypothéese d’une PINS idiopathique mais

non pour I’affirmer ni exclure une PIC.

Dans notre série le LBA était réalisé chez 11 cas : Une alvéolite neutrophilique
était constatée chez 4 cas, macrophagique chez 2 cas, mixte chez 2 cas et
lymphocytaire chez 3 cas avec un pourcentage de lymphocyte entre 25 % et 64%

pour les alvéolites lymphocytaire et mixte.
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V. Diagnostic étiologique

Bien que le plus souvent idiopathique, la PINS peut se rencontrer dans diverses
situations cliniques : connectivites, pneumopathie d’hypersensibilité chronique
(PHS), pneumopathie médicamenteuse, séquelle d’'un syndrome de détresse
respiratoire aigué de I’adulte, infection par le VIH et maladies inflammatoires

chroniques de l’'intestin [5, 11].

La PINS est I’aspect le plus souvent observé au cours des connectivites avérées,
qui répondent aux criteres diagnostiques classiques de I’American Rheumatism
Association, y compris dans leur forme fruste, notamment la sclérodermie ou la

dermatomyosite cliniquement amyopathique [19, 20].

Fujita et al. Ont réalisé une étude rétrospective de 46 patients au Japon qui, sur
la base de criteres cliniques, radiographiques, physiologiques et pathologiques,
ont été diagnostiqués avec une PINS. Sur les 46 patients, 26 (62 %) présentaient
une connectivite sous-jacente, notamment une polymyosite/dermatomyosite
(12), une sclérodermie systémique (5), une polyarthrite rhumatoide (2), un
syndrome de Sjogren (2), une colite ulcéreuse (1) et une cirrhose biliaire primitive
(1) [15].

Bien que le plus souvent antérieure ou concomitante au diagnostic de la maladie
respiratoire, la connectivite apparait au cours du suivi dans 3 a 19 % des cas de

PINS initialement étiquetés “idiopathiques” [9].

Dans notre série, la PINS était associée a une connectivite chez 63% des cas, les
étiologies étaient prédominées par la sclérodermie systémique retrouvée dans 11
cas, syndrome des anti-synthétases (4 cas), polyarthrite rhumatoide (3 cas),

syndrome de Gougerot Sjogren (2 cas), lupus érythémateux disséminé (1 cas).

La majorité de ces patients étaient déja suivis pour maladie de systeme avant
I'apparition de I'atteinte pulmonaire, seulement 10 % des cas étaient secondaire

a une scléerodermie diagnostiquée ultérieurement apres bilan immunologique.
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Une enquéte étiologique est donc indispensable, d’autant plus qu’elle pourrait
avoir un impact sur la prise en charge. Un interrogatoire et un examen physique
attentifs rechercheront des signes discrets de connectivite, et I'avis d’un

interniste doit étre demandé au moindre doute.

Une éventuelle exposition a des antigenes inhalés organiques devra également
étre recherchée. Devront étre réalisés une biologie inflammatoire, un dosage des
créatines phosphokinases, un bilan auto-immun et, le cas échéant, des
précipitines spécifiques. Concernant le bilan auto-immun, le type de demande
sera idéalement discuté avec un immunologiste et/ou un interniste. |l
comprendra au minimum une recherche de facteurs rhumatoides, des anticorps
antipeptides cycliques citrullinés, des anticorps antinucléaires et des anticorps
antigenes nucléaires solubles, et sera complété par la recherche spécifique de

certains anticorps tels que les autoanticorps des myosites, selon le contexte [3].
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VI. Aspect radiologique

A. Radiographie thoracique

La radiographie du thorax est généralement le premier examen demandé pour
les patients présentant des symptomes respiratoires, car le tableau clinique peut
ressembler a des affections plus courantes telles qu'une infection ou un cedéme
pulmonaire. Pour les patients atteints d'une PINS, la radiographie pulmonaire
montre généralement des opacités infiltrantes diffuses prédominant au niveau
des bases, ce qui, dans le contexte aigu, ne permettrait pas de la différencier
d'une pneumonie aigué ou d'un cedéme pulmonaire. Cependant, la persistance
des symptomes, les modifications de I'examen physique et les résultats de la
radiographie thoracique font souvent suspecter une pneumopathie interstitielle,

ce qui incite a réaliser une TDM thoracique [15, 21].

B. TDM thoracique

La tomodensitométrie (TDM) thoracique est un examen clé pour le diagnostic.

1. Technique de réalisation

La technique optimale pour I'évaluation des maladies pulmonaires interstitielles
consiste a la réalisation de scanners sans injection du produit de contraste avec

au minimum les éléments suivants :

- Inspiration compléte sans mouvement respiratoire.
- Coupes axiales fines de 2 mm.

- Reconstructions multiplanaires a haute résolution

- L’acquisition expiratoire est utile pour exclure le piégeage lobulaire de l'air

suggérant une pneumopathie d'hypersensibilité.

- Acquisition en procubitus pour différencier les troubles ventilatoires par
gravito-dépendance et les PID localisées dans les régions sous-pleurales

postérieures [22].
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2. Lésions élémentaires

La PINS peut prendre des apparences hétérogenes a la TDM, et, contrairement au

cas de la PIC, aucun aspect spécifique n’a été validé [18].

Les formes typiques associent de facon variable :

v" Un aspect de verre dépoli (50 a 100 % des cas) ;

v" Des réticulations fines intra-lobulaires (87 %) ;

v" Des bronchectasies et bronchiolectasies par traction (82 %) ;
v

Et une perte de volume des lobes inférieurs (77 %) [3].

Des condensations alvéolaires sont parfois observées (13 %), dont la présence
pourrait refléter une pneumopathie organisée associée et une connectivite sous-
jacente. On peut également retrouver un épaississement péri-bronchovasculaire

(7 %). Un aspect de rayon de miel est possible mais rare (5 %) [23].

Ces données de la littéerature vont dans le méme sens que nos resultats car les
lésions scanographiques élémentaires retrouvées chez nos patients étaient
dominées par les réticulations intra-lobulaires chez 97 % des cas, un aspect de
verre dépoli dans 83 % des cas, des bronchectasies chez 87 % et un

épaississement péri-bronchovasculaire chez 27 %.

Le rayon de miel était présent chez 20 % des patients.

3. Topographie des Iésions

Les anomalies TDM au cours de la PINS sont souvent bilatérales et diffuses, mais
prédominent dans les territoires inférieurs des poumons (> 90 %). Bien que la
distribution soit fréquemment périphérique, il a été démontré que chez environ
21 % des patients avec PINS, I'atteinte respecte le parenchyme pulmonaire
immédiatement adjacent a la plevre. Ce respect relatif des zones sous—pleurales
peut étre utilisé pour différencier les PINS fibrosantes de la PIC [23,24].

Dans notre série, les anomalies étaient bilatérales et diffuses chez tous les

patients avec une topographie basale prédominante chez 87 % des patients.
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Les anomalies étaient périphériques chez 80 % des patients et mixtes avec

prédominance périphérique chez 20 % cas.

Le respect des zones sous-pleurales était présent dans 20 % des cas.

4, Corrélation anatomo-radiologique

Des opacités en verre dépoli représentent I'anomalie la plus fréguemment
observée. Les corrélations anatomoradiologiques [21] montrent que ces zones
de verre dépoli correspondent a des aires d’inflammation ou de fibrose
interstitielle ; la fibrose serait présente lorsque le verre dépoli est associé a des

opacités linéaires irrégulieres ou des bronchectasies.

Des opacités alvéolaires sont présentes chez deux tiers des patients. Toutefois
celles-ci présentent rarement un aspect de condensation alvéolaire
caractéristique, et ne sont pas systématisées. Elles sont plutot représentées par
des opacités irrégulieres de distribution péri-bronchovasculaire, en foyers
disséminés, ou parfois sous-pleurale. Cette distribution est probablement a
mettre en paralléle avec la distribution également péri-bronchovasculaire ou en
foyers disséminées des lésions anatomopathologiques. Ces zones de
condensation alvéolaire traduisent des anomalies histologiques variées

accumulation de macrophages intra-alvéolaires, bronchiolite oblitérante avec

pneumopathie organisée ou mucostase [25].

Un épaississement des septas inter-lobulaires et intra-lobulaires, ainsi que des
opacités linéaires non septales sont également fréquents. En revanche, il faut
noter qu’un aspect pseudokystique sous-pleural (équivalent radiologique du «
rayon de miel » histologique) n’est que rarement observé et ce de facon localisée.
Des opacités micronodulaires et des adénomégalies médiastinales sont parfois

observées [26].
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5. Evolution radiologique :

Le suivi évolutif des patients atteints de PINS a montré que ceux avec verre dépoli
prédominant sur la TDM initiale avaient tendance a s’améliorer sous traitement
avec un meilleur pronostic a long terme que les patients avec signes TDM de
fibrose prédominante. L’évolution vers un aspect typique de FPI est possible chez
25 % des patients (Figure 21). L’aspect TDM initial des poumons des patients
atteints de PINS est significativement associé aux modifications ultérieures sur
les examens de surveillance. Ainsi, dans une étude de Screaton et al, tous les
patients présentant des lésions inflammatoires prédominantes sur ’examen TDM
initial montraient, aprés 1 an d’évolution, des signes d’amélioration tandis que
ceux ayant une atteinte initiale de fibrose prédominante avaient une évolution
trés variable : soit ils s’amélioraient, soit ils se détérioraient, soit ils restaient
stables [24].

Dans notre série un controle scanographique était réalisé chez 20 patients,
I’évolution radiologique était marquée par une amélioration avec régression des
plages de verre dépoli chez 6 patients, une stabilité de I'imagerie chez 12 patients

et une aggravation des lésions chez 2 patients.
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D

Figure 17 : TDM thoracique en fenétre parenchymateuse en coupes axiales chez une
patiente suivie pour sclérodermie du 01/2018 (A, B, C) et du 02/2023 (D, E, F) :
Régression des plages en verre dépoli diffuses plus marquées au niveau basal en
bilatéral, de distribution périphérique associées a des réticulations intra-lobulaires

avec majoration des images en rayon de miel plus marquées au niveau LlI.
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VIIl. Histologie:

L’échantillon tissulaire est souvent obtenu a partir d’une biopsie pulmonaire
chirurgicale (BPC) a ciel ouvert, par thoracoscopie vidéo-assistée [2]. Les
cryobiopsies transbronchiques pourraient représenter une alternative crédible a
la biopsie pulmonaire vidéochirurgicale, méme si un certain nombre de prérequis
restent a acquérir. En effet, méme si le nombre d’études reste limité et qu’il
n’existe pas encore de comparaison directe entre cryobiopsie et biopsie
chirurgicale, cette méthode pourrait a I’avenir se situer en premiere ligne des

prélevements histologiques [27].

La PINS se caractérise par des lésions interstitielles diffuses inflammatoires et
fibrosantes de degré variable, avec une architecture qui reste relativement
conservée et, surtout, une homogénéité temporelle et spatiale des anomalies
(figure 22, A et B) ; une caractéristique qui est maintenant bien décrite dans la
PINS et qui contraste fortement avec [I'hétérogénéité temporelle des
caractéristiques histopathologiques de la PIC. L'infiltrat pathologique de la PINS
comprend généralement un mélange de lymphocytes et de plasmocytes, souvent
observés dans les septa alvéolaires. Le processus est aussi fréquemment
accentué dans l'interstitium péribronchiolaire, et il peut aussi y avoir des
pneumocytes alvéolaires proéminents. Dans les cas de PINS ou la fibrose est
présente, les faisceaux de collagéne sont entrelacés avec une infiltration
cellulaire avec peu de fibroblastes, ce qui contraste a nouveau avec la PIC ou des

foyers fibroblastiques sont observés en abondance [10].

Selon I'importance respective de I'inflammation et de la fibrose, on distingue la
forme cellulaire et la forme fibrosante de la PINS, cette derniére étant beaucoup
plus fréquente. En effet, la majorité des cas sont typiquement classés comme

fibrosants, moins de 20 % étant considérés comme cellulaires [9].

Bien que parfois retrouvées, les lésions de pneumopathie organisée restent
mineures ; elles pourraient orienter vers une connectivite sous-jacente (figure
22, C). Les foyers de fibroblastes jeunes sont habituellement absents, de méme
que les lésions de dommage alvéolaire, notamment les membranes hyalines [5,
11, 23].
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Figure 18 : Aspect histologique de PINS (biopsie pulmonaire chirurgicale). A et B.
Les lésions sont caractérisées par leur homogénéité temporo-spatiale sans
systématisation topographique, et la fibrose est ici modérée, sans distorsion
architecturale. Présence dans [linterstitium pulmonaire d’un infiltrat
inflammatoire mononucléé a faible (coloration HES, x 25) et fort grossissement
(HES, x 50). C. En plus de I'aspect typique de PINS, on note quelques lésions de
pneumopathie organisée (rectangles) et une bronchiolite folliculaire avec un
volumineux follicule lymphoide a centre clair comprimant la lumiere bronchique

(fleche), chez une patiente ayant une connectivite indifférenciée (HES, x 50).

Ref : NUNES, H., UZUNHAN, Y., PIVER, D., et al. Pneumopathie interstitielle non
spécifique : la reconnaitre et la prendre en charge. La Lettre du pneumologue,
2014, vol. 17, no 5, p. 160-164.
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VIIl. Démarche diagnostique

Le diagnostic final de PINS repose sur une discussion multidisciplinaire
réunissant cliniciens (pneumologues et internistes), radiologues et
anatomopathologistes experts ; il est dynamique, pouvant étre redressé au cours
de I’évolution de la maladie.

Le recours a une biopsie pulmonaire chirurgicale (BPC) a visée diagnostique est
inutile lorsque la PINS est de cause connue, notamment au cours des
connectivites. Dans la majorité des cas de PINS idiopathique, une BPC est
nécessaire pour confirmer le diagnostic. Néanmoins, il faut mettre en balance les
risques de la procédure chirurgicale (age, comorbidités et altération fonctionnelle

respiratoire) et les enjeux thérapeutiques [23].

Le diagnostic différentiel doit principalement écarter une PIC. L’existence d’un
aspect de rayon de miel basal et périphérique, pour la PIC, et de verre dépoli
étendu, pour la PINS, en particulier si la zone sous-pleurale est épargnée, est le

meilleur signe tomodensitométrique discriminant [28].

Les techniques de traitement d’image en projection d’intensité minimale (mini-
MIP) peuvent étre utiles pour différencier des lésions en rayon de miel de
bronchiolectasies par traction. La situation est plus difficile lorsque la TDM ne
permet pas de trancher, notamment en présence de réticulations a prédominance
basale et périphérique avec éventuellement des bronchectasies par traction, un

aspect de verre dépoli non prédominant et en absence de rayon de miel.

La vidéo-thoracoscopie est la technique chirurgicale de prédilection. Il est
indispensable d’effectuer plusieurs prélevements dans 2 lobes différents,
habituellement le lobe supérieur et le lobe inférieur. En effet, le diagnostic
histologique peut étre difficile, et la concordance inter-observateurs s’améliore
si plusieurs prélevements sont disponibles. De plus, une discordance inter-
lobaire, avec un aspect de PINS dans un lobe et de PIC dans I’autre lobe, est notée
dans 12,5 a 26 % des cas, le pronostic étant alors conditionné par I’aspect le plus
péjoratif (29, 30).
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IX. Diagnostic différentiel

A. La pneumopathie interstitielle commune (PIC)

Les caractéristiques cliniques de la PINS et de la PIC se chevauchent largement,
les deux types de patients se présentant avec une dyspnée et une toux seche
d'apparition insidieuse. La réponse au traitement et le pronostic global sont
toutefois différents, la détérioration progressive de la fonction pulmonaire et le
déces précoce étant la norme dans la PIC, tandis que la stabilisation ou

I'amélioration sont plus typiques de la PINS [8,31].

Le taux de survie a 5 ans de la PINS est de 70 a 100 %. En revanche, la PIC est

presque uniformément fatale, avec une survie médiane d'environ 3 ans [5,32].

Le fait que les patients atteints de PINS répondent mieux au traitement et vivent
beaucoup plus longtemps que ceux atteints de PIC souligne I'importance d'un
diagnostic précis ; cependant, la différenciation entre ces deux entités est un défi

pour le clinicien, le radiologue et ’'anatomo-pathologiste [33].
Caractéristiques radiologiques pour différencier entre PINS et PIC :

En raison du chevauchement important des caractéristiques cliniques de la PIC
et de la PINS, l'utilisation de la TDM comme procédure non invasive pour
distinguer ces deux entités a suscité beaucoup d'intérét [34]. Les caractéristiques
d'imagerie de la PINS ont été décrites dans des études antérieures. L'atténuation
en verre dépoli, seule ou associée a une condensation, est la caractéristique
tomodensitométrique la plus fréquente et elle est observée dans 73 a 100 % des
cas [35-36]. En outre, des réticulations intralobulaires, définies comme des
épaississements de l'interstitium intralobulaire, peuvent étre observées chez la
majorité des patients et sont situées dans les zones d'atténuation du verre dépoli.
Des épaississements des septas interlobulaires peuvent également étre
observées, mais elles ne sont pas apparentes chez tous les patients et sont

guantitativement moins fréquentes que les réticulations intralobulaires.

En raison de I'hétérogénéité des résultats histologiques de la PINS, qui peuvent
présenter des degrés variables de caractéristiques cellulaires et fibrotiques, les

résultats radiologiques peuvent également varier en fonction du sous-type
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spécifique trouvé chez un individu donné. En particulier chez les patients atteints
de PINS qui présentent une fibrose a la biopsie, il peut y avoir un épaississement
péri-bronchovasculaire avec des signes de bronchectasie et de bronchiolectasie

gui se trouvent généralement dans les zones d'opacités en verre dépoli [35].

En outre, bien que la présence du rayon de miel dans la PINS a été identifiée chez
0 a 16 % des patients dans différentes séries, le rayon de miel ne constitue pas
la caractéristique radiologique prédominante de cette affection, alors que les
opacités en verre dépoli sont plus représentatives et la distribution de ces
opacités est souvent symétrique avec une atteinte des zones moyennes et
inférieures ou des zones inférieures seules, alors que la région sous-pleurale

peut étre épargnée [37].

Contrairement a la PINS, la PIC s'accompagne de différents signes radiologiques.
Le rayon de miel est une caractéristique plus spécifique de la PIC, définie comme
des espaces aériens groupés, typiquement de 3 a 10 mm, avec des parois bien
définies. Il est présent chez 88 % des patients, voire plus, chez qui les kystes
s'agrandissent progressivement et deviennent étendus (Figure 23) [38]. Bien que
I'on puisse trouver des opacités en verre dépoli dans la PIC, cette caractéristique
est souvent localisée et elle est probablement liée a une distorsion architecturale
d'un point de vue histologique, signifiant le développement d'une fibrose
microscopique [33]. Les caractéristiques de la PIC comprennent également un
épaississement interlobulaire et plus fréquemment un épaississement
intralobulaire [39]. En outre, la distorsion architecturale du parenchyme
pulmonaire, associée a des bronchectasies et bronchiolectasies de traction et a

un emphyséme cicatriciel, est fréquente.
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Figure 23 : TDM thoracique en fenétre parenchymateuse en coupes axiales (A, B)
et coronale (C) : Images en rayon de miels périphériques, diffuses en bilatéral, plus
marquées au niveau des bases associées a des réticulations sous pleurales diffuses
en bilatéral ainsi que quelques bronchectasies par traction en faveur d’une

pneumopathie interstitielle diffuse avec pattern de «PIC».
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B. Pneumopathie d’hypersensibilité (PHS)

La PHS est une maladie inflammatoire et/ou fibrotique qui affecte le parenchyme
pulmonaire et les petites voies respiratoires. Elle résulte généralement d'une
réaction a médiation immunitaire provoquée par un antigéne inhalé chez les

personnes sensibles [40].

Historiquement, la PHS était appelée "alvéolite allergique extrinseque" et classée
en trois catégories : aigué, subaigué ou chronique. Cependant, ces catégories ne
sont pas faciles a délimiter et leur définition a été variable et arbitraire dans de
nombreuses études. Etant donné que la présence d'une fibrose radiologique ou
histologique est le principal déterminant du pronostic [41], le comité des lignes
directrices a décidé de classer la PHS en deux catégories : fibrotique (c'est- a-
dire mixte inflammatoire et fibrotique ou purement fibrotique) ou non fibrotique
(c'est-a-dire purement inflammatoire), compte tenu de la plus grande utilité

clinique de cette stadification.

Pour la PHS non fibrotique (tableau 3), nous utilisons les descriptions
consensuelles des changements inflammatoires souvent réversibles établies
dans la littérature [42]. Pour la PHS fibrotique (tableau 4), nous proposons une
nouvelle approche qui integre les résultats scanographiques précédemment
décrits comme PHS chronique [43] et des données récentes sur l'impact

diagnostique de plusieurs modeles radiologiques [44].

Cette nouvelle approche permet donc de distinguer trois sous types pour chaque

catégorie [40] :

v Aspect fortement évocateur de PHS = PHS typique
v' Aspect moins évocateur, moins fréquemment signalé mais compatible =
aspect compatible avec PHS

v' Aspect ni évocateur ni compatible = aspect indéterminé

Plusieurs études ont rapporté que I|'opacité en verre dépoli était une

caractéristique commune a la PINS et aux cas de PHS [45].
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Bien que jusqu'a 34 % des cas de PINS ont présenté des zones lobulaires
d’atténuation en mosaique, cette caractéristique semble étre plus spécifique de
la PHS (figure 24), tandis que I'épargne sous-pleurale serait plus évocatrice de la
PINS. D'autres caractéristiques distinctives de PHS, telles que la distribution
centrolobulaire des opacités en verre dépoli et des réticulations prédominantes
dans des zones supérieures, ont été proposées mais ne sont pas standardisées

dans tous les cas [46].

En résumé, la présence des opacités en verre dépoli prédominantes, de I'épargne
sous-pleurale avec ou sans bronchectasie de traction, suggéerent un Pattern de
PINS [10].
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Pattern PHS typique Compatible avec PHS Indéterminé
CcT pour PHS
Description Au moins 1 anomalie TDM Non applicable

indiquant une Infiltration
parenchymateuse + au

moins 1 anomalie indiquant

une atteinte bronchiolaire

Anomalies Infiltration parenchyme

TDM _
- Verre dépoli

- Atténuation en
mosaique

Atteinte des PVA

- Nodules centro-lobulaires

flous

- Piégeage aérien

Distribution
caudale

Distribution diffuse cranio-

non spécifiques

Infiltration
parenchyme

Non applicable

= Verre dépoli
- Condensation

- Lésions
kystiques
pulmonaires

Atteinte des PVA

-  Piégeage
expiratoire
Distribution cranio-

caudale diffuse
(variante
prédominance LI)
Distribution axiale
diffuse (variante
péri
bronchovasculaire)

Tableau 3 : Caractéristiques radiologiques de la PHS non fibrosante
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Pattern PHS typique Compatible avec PHS Indéterminé
cT pour PHS
Description Au moins 1 anomalie Infiltration fibrosante Infiltration
TDM indiquant une du parenchyme mais fibrosante isolée
Infiltration fibrosante dont la distribution de du parenchyme
du parenchyme + au la fibrose différe de la
moins 1 anomalie forme typique
indiquant une atteinte Doit s’associer aux signes
bronchiolaire d’atteinte des PVA
Anomalies Infiltration fibrosante Infiltration fibrosante du - PIC certaine
TDM du parenchyme parenchyme
- PIC probable
- Opacités linéaires, - PIC certaine
réticulations . - PIC
- VD étendus

- Bronchectasies de

traction

- RDM

Atteinte des PVA

- Nodules centro-
lobulaires flous

- Piégeage
expiratoire

- Aspectde3

densités

superposés a des

signesde fibrose

- Condensation

Atteinte des PVA

- Nodules flous

centrolobulaires
-  Piégeage expiratoire

- Aspect de 3 densités

indéterminée
- PINS
fibrosante
- PO

- Scanner

indéterminé

Distribution

Distribution cranio-
caudale au hasard
Distribution axiale

au hasard

Distribution cranio-
caudale possible
prédominance
supérieure

Distribution axiale sous
pleurale ou péri

bronchovasculaire)

Tableau 4 : Caractéristiques radiologiques de la PHS fibrosante
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Figure 24 : TDM thoracique en fenétre parenchymateuse en coupes axiales (A, B, C) :
plages de verre dépoli diffuses aux 02 hémichamps pulmonaires sans gradient apico-
basal associées a des plages en hyperclaretés en rapport avec un piégeage aérique
multi-lobulaires et multi-lobaires avec intervalle de parenchyme pulmonaire sain
réalisant I'aspect en « fromage de téte » en rapport avec une pneumopathie
d’hypersensibilité.
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X. Traitement

Environ 1/3 des patients ayant une PINS répondent objectivement au traitement
; la majorité reste stable. Il est néanmoins difficile de donner des
recommandations thérapeutiques en I’absence d’essai controlé. Le traitement
repose sur une corticothérapie générale associée d’emblée ou dans un deuxieme
temps, en fonction de la sévérité du retentissement fonctionnel respiratoire, a un
agent immunosuppresseur, qui pourra étre le cyclophosphamide ou

I’azathioprine [3].

Dans la seule étude prospective publiée par Kondoh et al [47], portant sur 12
patients avec un protocole utilisant la méthylprednisolone par voie intraveineuse
a 1g/j 3 jours par semaine pendant 4 semaines avec un relais par prednisone a
20 mg tous les 2 jours et cyclophosphamide oral a 1-2 mg/kg/j pendant 1 an.
Apres 1 an de traitement, 8 cas s’étaient améliorés, 4 cas étaient restés stables

et aucun ne s’était aggravé.

Par extrapolation des résultats obtenus dans les connectivites avérées, le
mycophénolate mofétil pourrait étre privilégié en présence d’un contexte auto-
immun [48]. Aucune donnée n’est actuellement disponible sur I'efficacité du
rituximab dans les PINS idiopathiques, mais certaines données rétrospectives
sont encourageantes dans le cadre des connectivites différenciées [49]. Une
éviction est indispensable en cas d’exposition environnementale ou
médicamenteuse. La transplantation pulmonaire doit étre envisagée en cas

d’échec du traitement médical [3].
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Xl. Pronostic

Le pronostic de la PINS est globalement favorable par rapport a celui de la PIC,
bien qu'il y ait un taux de mortalité d'environ 20 % a 5 ans [15]. Dans le rapport
2008 de I'ATS sur 67 cas de PINS, des taux de survie a 5 et 10 ans de 82 % et 73
%, respectivement, ont été rapportés [9]. Le pronostic de la PINS idiopathique est
similaire a celui de la PINS secondaire au connectivite [50].

Les caractéristiques histopathologiques lors de la présentation initiale
permettent non seulement de confirmer le diagnostic de PINS, mais aussi
d'évaluer le pronostic.

Travis et al. ont examiné les caractéristiques histologiques de biopsies
pulmonaires ouvertes réalisées chez 101 patients atteints de PIl. IIs ont comparé
les taux de survie et ont constaté que parmi les patients identifiés comme ayant
une PINS (29/101), les patients ayant une histologie cellulaire (7/29), comparés
a ceux ayant une maladie fibrosante (22/29), avaient une meilleure survie a 5
ans (100 % contre 90 %) et a 10 ans (100 % contre 35 %), respectivement. Bien
que les patients atteints de PINS fibrosante aient de moins bons résultats que
ceux atteints de PINS cellulaire, mais ils avaient de meilleurs taux de survie
gu'une cohorte de FPI a 5 (90% vs 43%) et a 10 ans (35% vs 15%) [32].

Le suivi longitudinal des tests de la fonction pulmonaire constitue un outil
efficace d'évaluation du pronostic au fil du temps. Les changements dans les
valeurs spirométriques sont des marqueurs utiles de la survie et ont été étudiés
spécifiquement chez les patients atteints de PINS. On a constaté qu'une baisse
de 15 % de la DLCO sur 12 mois était associée a la mortalité [51].

Les mesures de la DLCO sont toutefois variables. La CVF est une mesure plus
fiable et reproductible. Une chute de la CVF de plus de 10 % au cours des 6 a 12
mois de suivi a été indépendamment associée a la mortalité [52].

Au moment du diagnostic, I'histologie est le meilleur indicateur du pronostic ;
cependant, les changements dans la spirométrie I'emportent parfois sur la valeur
pronostique du sous-type histologique. Les patients qui présentent une baisse
de la CVF > 10% ou de la DLCO > 15% inexpliquée par d'autres causes (par ex.
infection, hypertension pulmonaire) doivent étre considérés pour une

intensification du traitement et/ou une transplantation pulmonaire [15].
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CONCLUSION
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La PINS est la PID la plus fréquente apres la FPI. Malgré quelques différences
épidémiologiques (prédominance féminine, pas de lien avec le tabac), la clinique,

la spirométrie et le LBA ne sont pas discriminants.

En revanche la PINS se distingue de la FPI par des caractéristiques histologiques
propres (inflammation et/ou fibrose de distribution relativement homogene sans
important remodelage architectural), une meilleure réponse aux corticoides et

aux immunosuppresseurs, et un meilleur pronostic.

En imagerie, le signe TDM prédominant est le verre dépoli, de topographie
basale, généralement bilatérale et symétrique, avec dans 20 % des cas un respect
des zones sous-pleurales. Ce verre dépoli peut étre isolé (PINS « cellulaire ») ou
le plus souvent associé a des réticulations et une distorsion architecturale plus
ou moins marquée (PINS « fibrosante »), notamment des bronchectasies de
traction proximales. Les lésions TDM de PINS ont une distribution classiquement
plus homogene que dans la PIC, et le rayon de miel y est généralement absent.
Les Iésions radiologiques de PINS ont en regle une évolutivité plus lente que les

lésions de PIC.

L'aspect TDM des PINS manque globalement de spécificité, d'ou un recours

fréquent a la biopsie chirurgicale dans sa forme idiopathique.

A noter que des lésions de PINS peuvent également &tre associées aux

connectivites, et ne requierent dans ce cas pas de confirmation histologique.
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RESUME

Introduction :La pneumopathie interstitielle non spécifique (PINS) a été

individualisée au sein des pneumopathies interstitielles diffuses sur des critéres
anatomopathologiques._Elle se manifeste principalement par une toux seche et
une dyspnée. Le lavage broncho-alvéolaire et la biologie sont aspécifiques. Le
scanner thoracique permet de suspecter le diagnostic, mais c’est I’examen
histologique d’une biopsie pulmonaire qui reste I’examen de référence et qui
permet, de poser un diagnostic avec grande probabilité. Bien que le plus
souvent idiopathique, la PINS peut se rencontrer dans diverses situations
cliniques : connectivites, pneumopathie d’hypersensibilité chronique (PHS),

pneumopathie médicamenteuse...

Objectifs : Décrire la séméiologie radiologique de la pneumopathie interstitielle
non spécifique._Décrire les caractéristiques épidémiologiques, cliniques,
histologiques, ainsi que les traitements appropriés et les aspects évolutifs des

PINS a travers une série de 30 patients.

Matériels et méthodes :1l s’agit d’une étude rétrospective de 30 cas de

pneumopathie interstitielle non spécifique colligés aux services de radiologie et
de pneumologie du CHU Hassan |l de Fes, étalée sur une période de 4 ans
(entre Janvier 2017 a Décembre 2020). Tous les patients ont bénéficié d’un
bilan clinico-biologique exhaustif complété par un scanner thoracique (64
barrettes). Le diagnostic a été retenu en réunion de discussion
multidisciplinaire en se basant sur ces données et sur le profil évolutif des

patients. Etude statistique : réalisée par le logiciel SPSS version 10.

Résultat : Nous avons colligé 30 cas suivis pour PINS. L’age moyen était de
49,5 ans, avec des extrémités allant de 26 a 70 ans. Une nette prédominance
féminine a été notée (83% des cas). Une intoxication tabagique était trouvée
dans 13 % des cas. _La symptomatologie clinique était dominée par la dyspnée
qui était présente chez 26 cas, une toux chez 19 patients et une douleur
thoracique chez 4 cas et une fievre chez seulement 1 patient. Un trouble

ventilatoire restrictif était présent chez 87% des cas.
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Les Iésions scanographiques élémentaires étaient dominées par les
réticulations intra-lobulaires chez 97 % des cas, présence de verre dépoli dans
83 % des cas, des bronchectasies chez 87 % et des lignes septales chez 80 %
des cas. Le rayon de miel était présent chez et les micronodules dans 20 % des
cas. Les anomalies étaient bilatérales avec une topographie basale
prédominante chez 26 cas (87 %). La biopsie pulmonaire était réalisée chez 4
patients dont le résultat est revenu en faveur de PINS chez 2 patients et de PINS
fibrosante chez 2 cas. La PINS était idiopathique chez 11 cas et associée a une
connectivite chez 19 cas. Les étiologies étaient prédominées par la
sclérodermie systémique retrouvé dans 11 cas, suivi du syndrome des anti-
synthétases (4 cas), polyarthrite rhumatoide (3 cas), syndrome de Gougerot
Sjogren (2 cas), lupus érythémateux disséminé (1 cas). Une corticothérapie
systémique était prescrite chez 26 patients et les immunosuppresseurs en
deuxiéme intention chez 21 cas, 4 patients étaient perdus de vue n’ont pas
recu de traitement. L’évolution sous traitement était marquée par une nette
amélioration clinique et radiologique chez 14 patients, une stabilité chez 8

patients et une aggravation chez 4 patient

Conclusion : e diagnostic final de PINS repose sur une discussion
multidisciplinaire réunissant cliniciens (pneumologues et internistes),
radiologues et anatomopathologistes experts ; il est essentiel de faire le
diagnostic différentiel avec une PIC vu que la majorité des patients présentant

une PINS reste de meilleur pronostic et répond bien au traitement corticoide.

Mots clés : PINS, TDM thoracique, PIC, connectivite.
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ABSTRACT

Introduction: Nonspecific interstitial lung disease (NSIP) has been individualized

within the diffuse interstitial lung diseases on pathological criteria. It is
manifested mainly by a dry cough and dyspnea. Bronchoalveolar lavage and
biology are aspecific. The thoracic CT scan allows the diagnosis to be suspected,
but it is the histological examination of a lung biopsy that remains the reference
examination and allows a diagnosis to be made with great probability. Although
most often idiopathic, NSIP can occur in various clinical situations: connective
tissue disease, chronic hypersensitivity pneumonitis, drug-induced pneumonitis,

etc.

Objectives: To describe the radiological semiology of nonspecific interstitial lung
disease. To describe the epidemiological, clinical and histological characteristics,
as well as the appropriate treatments and the evolutionary aspects of NSIP

through a series of 30 patients.

Materials and methods: This is a retrospective study of 30 cases of non-specific

interstitial lung disease collected in the radiology and pneumology departments
of the Hassan Il University Hospital of Fez, spread over a period of 4 years
(between January 2017 and December 2020). All patients underwent an
exhaustive clinico-biological assessment completed by a chest CT scan (64 bars).
The diagnosis was made in a multidisciplinary discussion meeting based on these
data and on the patients' evolutionary profile. Statistical study: carried out with

SPSS version 10 software.

Results: We collected 30 cases followed for NSIP. The mean age was 49.5 years,
with extremes ranging from 26 to 70 years. A clear female predominance was
noted (83% of cases). Smoking intoxication was found in 13% of cases. Clinical
symptoms were dominated by dyspnea in 26 cases, cough in 19 patients, chest
pain in 4 cases and fever in only 1 patient. A restrictive ventilatory disorder was
present in 87% of cases.

Elemental scanographic lesions were dominated by intralobular reticulations in
97% of cases, presence of ground glass in 83% of cases, bronchiectasis in 87%

and septal lines in 80% of cases. Honeycomb and micronodules were present in
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20%. Abnormalities were bilateral with basal topography predominant in 26 cases
(87%). Lung biopsy was performed in 4 patients and the result was in favor of
cellular NSIP in 2 patients and fibrosing NSIP in 2 cases. NSIP was idiopathic in
11 cases and associated with a connective tissue disease in 19 cases. The
etiologies were dominated by systemic scleroderma found in 11 cases, followed
by anti-synthetase syndrome (4 cases), rheumatoid arthritis (3 cases), Gougerot
Sjogren's syndrome (2 cases), systemic lupus erythematosus (1 case). Systemic
corticosteroid therapy was prescribed in 26 patients and immunosuppressants
in second intention in 21 cases, 4 patients were lost to follow-up and did not
receive treatment. The evolution under treatment was marked by a clear clinical
and radiological improvement in 14 patients, a stability in 8 patients and an

aggravation in 4 patients.

Conclusion: The final diagnosis of NSIP relies on a multidisciplinary discussion
between clinicians (pulmonologists and internists), radiologists and expert
pathologists; it is essential to make the differential diagnosis with UIP as the
majority of patients with NSIP have a better prognosis and respond well to

corticosteroid treatment.

Key words: NSIP, chest CT, UIP, connective tissue disease.
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