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DYSPNÉE D’EFFORT LENTE 
MAJORATION SUR 2 ANS. TOUX 

SÈCHE DEPUIS 5 MOIS. 

ATCD: TABAGISME 30PA SEVRÉ. HTA 
SOUS IEC, PRISE DE CORDARONE 

PENDANT 4 ANS, RHUMATISME DES 
GENOUX 

AUSCULTATION 

PULMONAIRE: 

CAS CLINIQUE 
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RADIO THORAX DE FACE 



  

Known cause or association: 

• Connective tissue diseases 

• Occupational causes 

• Drug side-effects 

Idiopathic interstitial 

pneumonias 

Granulomatous: 

• Sarcoidosis 

• Hypersensitivity 

pneumonitis 

• Infections 

Other forms, e.g.: 

• Lymphangioleio- 

myomatosis 

• Histiocytosis X  

Interstitial lung disease  

Idiopathic pulmonary 

fibrosis 

Acute interstitial 

pneumonia 

Cryptogenic organizing 

pneumonia 

Respiratory 

bronchiolitis-ILD 

Desquamative 

interstitial pneumonia 

Non-specific interstitial 

pneumonia 

Idiopathic lymphocytic 

interstitial pneumonia 

Major Unclassifiable Rare 

Idiopathic 

pleuroparenchymal 

fibroelastosis Chronic fibrosing Smoking related Acute and subacute 

ATS and ERS. Am J Respir Crit Care Med 2002;165:277–304; ATS and ERS. Am J Respir Crit Care Med 2013;188:733–748. 

ETIOLOGIES PNEUMOPATHIES 
INTERSTITIELLES 

4 



1/ ÉPREUVES FONCTIONNELLES 
RESPIRATOIRES 

2/ CT THORACIQUE AVEC 
COUPES MILLIMÉTRIQUES +/- 

INJECTION 

EXAMENS COMPLÉMENTAIRES À 
DEMANDER? 

Transfert du Co (DLCO/KCO) 

abaissé 
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A PARTIR DU DIAGNOSTIC DE FIBROSE 
COMMENT ABOUTIR AU DIAGNOSTIC DE 

FIBROSE PULMONAIRE IDIOPATHIQUE 
= 

UIP / USUAL INTERSTITIAL PNEUMONIA 



1) ECARTER LES DIAGNOSTICS 
DIFFÉRENTIELS CLASSIQUES DE FIBROSE 

PULMONAIRE IDIOPATHIQUE :  

• Éliminer une cause médicamenteuse: 

•  cordarone 

• furadentine 

• Méthotrexate 

• Chimiothérapies 

• Immunosuppresseurs, everolimus 

 

• Eliminer une forme fibrosante d’alvéolite allergique extrinsèque 

 

 

 

• Éliminer une pathologie auto-immune: 

 

 

 

 

 

 

• Arguments cliniques systémiques 

• Bilan sanguin, ac antinucléaires, Facteur rhumatoïde, ac anti-citrulline, ac anti-synthétases, enzyme de conversion de l’angiotensine 
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EN CAS DE DIAGNOSTIC UIP 
POSSIBLE 

BIOPSIE PULMONAIRE 

• Fibroscopie avec LBA, biopsies d’éperons et biopsies 

transbronchiques: intérêt pour diagnostic différentiel 

surtout sarcoidose et COP  

 

• Biopsie chirurgicale par VATS 

 

• La cryobiopsie 

Pneumothorax 5%, saignements 

Risque d’exacerbation 

de 5-15% 

Risque de pneumothorax , 

hémothorax et hémorragie 

alvéolaire 



            Importance des Réunions de concertation pluridisciplinaires 
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Annual incidence of IPF in the US2 

1. Meltzer EB and Noble PW. Orphanet J Rare Dis 2008;3:8; 2. Raghu G, et al. Am J Respir Crit Care Med 2006;174:810–816 

2. Vancheri et al. Eur Respir J 2010;3:496-504. 

3. Kim DS, et al. Proc Am Thorac Soc 2006;3:285–292;  

4.  American Cancer Society, Cancer Facts and Figures 2010. 

UIP - UNE MALADIE RARE, 
MAIS MORTELLE 
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EVOLUTION DE LA FIBROSE 
PULMONAIRE IDIOPATHIQUE 



APPROCHE THÉRAPEUTIQUE 

• Arrêt du tabac 

• Revalidation cardio-respiratoire 

• Vaccination grippe 

• Vaccination pneumocoque 

• Traitement Reflux gastro-oesophagien par IPP 

• Corticoides et azathioprine: augmentation de la mortalité!!  

• Place très discutable du N-acétylcystéine (ACC) 

    Essai     

Panther   

NEJM   

2012 



Etude 

Capacity 

Et  

Ascend 
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Régistre belgo- luxembourgeois 

PROOF  



GESTION DES EFFETS 
INDÉSIRABLES DE L’ESBRIET 

• Photosensibilisation ++ 
(contre-indication 
tetracyclines!) 

• Troubles digestifs, nausées, 
diarrhée 

• Amplification des effets 
indésirables avec cordarone, 
ciprofloxacine 

• Surveillance bilan 
hépatique/mois 

 Augmentation 

progressive de la 

posologie sur 3 

semaines 
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PROFIL DE TOLÉRANCE DE 
L’OFEV 

• Prescription systématique 

traitement symptomatique 

diarrhées 

• Surveillance bilan hépatique 

mensuelle 

• Surveillance TA 



La toux et la fibrose pulmonaire idiopathique 

Mirjam J.G. van Manen et al. Eur Respir Rev 2016;25:278-

286 

©2016 by European Respiratory Society 



En cas de fibrose évolutive, malgré traitement, chez 

les patients < 65ans, discuter transplantation 

pulmonaire 



CONCLUSION 

• Fibrose pulmonaire idiopathique/ UIP, une maladie rare mais 
mortelle 

• Importance de l’approche pluridisciplinaire: pneumologue, 
radiologue, chirurgien, anapath. Critères diagnostiques ERS/ATS 
2011 

• Les immunosuppresseurs augmentent la mortalité 

• Pirfenidone et Nintedanib: réduction chute CVF, amélioration 
qualité de vie, réduction des exacerbations et mortalité 

• La transplantation pulmonaire doit être discutée chez tout 
patient < 65ans, atteint d’une fibrose de type UIP 


