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Pneumopathies intexrstitielles
diffuses associées aux connectivites

Les manifestations pulmonaires des connectivites sont fréquentes mais sous diagnostiquées car
le plus souvent méconnues pour la plupart d’entre elles. I'atteinte interstitielle est une de ces manifestations
qui a la particularité d’aggraver le pronostic de la collagénose. Des investigations paracliniques, telles que
les épreuves fonctionnelles respiratoires, le test de marche et le scanner thoracique haute résolution, sont
utiles pour détecter une pneumopathie interstitielle diffuse a un stade suffisamment précoce pour qu'un
traitement immunosuppresseur puisse étre initié.
Cette revue précise les caractéristiques cliniques, paracliniques, scanographiques et anatomopathologiques
des pneumopathies interstitielles diffuses en général puis, plus particuliérement, celles associées aux

principales connectivites.

— N. JUST
Service de Pneumologie,

Hoépital Victor-Provo
ROUBAIX.

iées a un défaut de tolérance aux

protéines constitutives de1’orga-

nisme, a 'origine de lésions tis-
sulaires par cytotoxicité directe et/ou
indirecte (auto-anticorps spécifiques
d’auto-antigénes), les connectivites sont
des maladies systémiques a expression
trés fréquemment cutanée mais aussi
pulmonaire.

Les manifestations pulmonaires des
connectivites sont multiples et peuvent
étre classées en fonction du comparti-
ment atteint, a savoir I'interstitium, la
plevre ou le réseau vasculaire, notam-
ment artériel pulmonaire. Parce que
I’atteinte pleurale est le plus souvent
bénigne et que les conséquences vascu-
laires a type d’hypertension artérielle
pulmonaire (HTAP) ont déja été abor-
dées dans un numéro précédent [1], le
chapitre suivant s’intéressera tout parti-
culierement a 'atteinte interstitielle au
cours des connectivites.

Bien que rare, I'installation aigué d’une
maladie interstitielle responsable d’une
défaillance respiratoire peut exister. La

plupart des pneumopathies infiltrantes
diffuses (PID) des connectivites présente
une symptomatologie fruste évoluant a
bas bruit, avec un retentissement plus
marqué al’effort dans leur phase initiale.
La toux chronique et la dyspnée sont les
maitres symptomes. La PID constitue
un facteur de mauvais pronostic, d’out
I'importance de les rechercher systéma-
tiquement. Avant d’évoquer le diagnos-
tic de pneumopathie interstitielle, il faut
éliminer: une toxicité pulmonaire médi-
camenteuse (méthotrexate par exemple),
une infection opportuniste et le poumon
cardiaque.

Approche générale
1. Signes cliniques

Les patients présentant une atteinte pul-
monaire interstitielle dans un contexte
de connectivite sont le plus souvent
asymptomatiques au début de la mala-
die. Par la suite, les symptomes sont
aspécifiques: dyspnée a l’effort, toux.
Un 4ge avancé, un déconditionnement,
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des arthralgies invalidantes peuvent
soit étre considérés a tort comme étant
a l'origine de la dyspnée d’effort, soit
retarder l’apparition des symptémes
en raison d'une limitation de leffort. A
I’auscultation, des réles crépitants, fins
et secs, bilatéraux et aux bases peuvent
étre notés. L'hippocratisme digital est
moins spécifique et peut étre retrouvé
dans les formes avancées. A la différence
des formes idiopathiques, des signes cli-
niques extra-respiratoires tels qu'un rash
cutané, une sclérodactylie, un aspect en
mains de mécanicien, des télangiecta-
sies faciales, un syndrome de Raynaud
dans un contexte d’arthralgies, permet-
tent d’orienter le diagnostic.

2. Epreuves fonctionnelles
respiratoires (EFR)

Dans les formes typiques et en partie déja
évoluées, les EFR montrent un profil res-
trictif et des anomalies de la diffusion
(DLco). Les gaz du sang restent normaux
au repos dans les formes débutantes.
Les inadéquations ventilation/perfu-
sion liées a I'inflammation interstitielle
se révelent d’abord a I’effort. Dans les
pathologies interstitielles, il est donc
primordial d’évaluer les conséquences
fonctionnelles a I’effort, notamment sur
les échanges gazeux. Pour ce faire, le
test de marche sur 6 minutes (TM6) per-
met une bonne approche a minima de
I'infiltration interstitielle sur les échanges
gazeux (limitation de la distance parcou-
rue et désaturation a l’effort). Au mieux,
une épreuve d’exercice sur cycloergo-

Les réticulations

meétre permet une analyse plus fine de
la limitation ventilatoire et des échanges
gazeux au cours de leffort [2].

3. Lavage broncho-alvéolaire

Le lavage broncho-alvéolaire (LBA) est
un examen peu invasif, permettant une
analyse cytologique et protéique d'un
échantillon recueilli au cours d’une
endoscopie bronchique. Chez le sujet
sain, la cellule représentative du LBA est
le macrophage alvéolaire, puis les lym-
phocytes (moins de 15 %), les neutro-
philes (moins de 3 %) et les éosinophiles
(moins de 2 %). Une neutrophilie mar-
quée est souvent associée a une altération
de la fonction ventilatoire. Toutefois, il
n’existe pas de corrélation entre la for-
mule cellulaire du LBA, le pronostic et
la réponse au traitement. En aucun cas,
il ne permet d’établir un diagnostic. I1
peut déterminer la sévérité d’une PID,
notamment dans le cadre d’une scléro-
dermie systémique [3]. Malgré son
manque de spécificité, le LBA reste un
examen important dans I’évaluation des
anomalies radiologiques en éliminant
d’autres étiologies telles que la pneumo-
pathie éosinophilique médicamenteuse,
I’hémorragie intra-alvéolaire et/ou les
infections opportunistes favorisées par
les thérapies immunosuppressives.

4.Signes radiologiques
Dans pres de 90 % des cas, la radiogra-

phie thoracique simple révele I’exis-
tence d’une infiltration pulmonaire

Les condensations Les micronodules

interstitielle diffuse. Toutefois, la tomo-
densitométrie pulmonaire de haute
résolution (TDM-HR) est un outil plus
sensible que la radiographie de thorax.
Elle occupe une place importante dans la
démarche diagnostique [4]. La TDM-HR
permet de préciser le type des lésions
(tableau I), leur répartition par rapport
aux structures anatomiques normales du
poumon et de les situer en fonction des
trois dimensions. Elle peut également
distinguer les 1ésions inflammatoires
actives des lésions chroniques fibro-
santes (distorsion architecturale, bron-
chectasies par traction, destructions “en
rayon de miel”) [5].

5. Anatomopathologie

La plupart des lésions anatomopatholo-
giques observées au cours des PID liées
aux connectivites sont celles décrites
dans la classification de 1’European
Respiratory Society/American Thoracic
Society de 2002 [6] (tableau II). La
pneumopathie interstitielle commune
(PIC) est la lésion la plus représentée
au cours de la polyarthrite thumatoide
(PR) alors que la pneumopathie inters-
titielle non spécifique (PINS) est plus
fréquente dans les autres connectivites.
Une PINS est de meilleur pronostic
qu’une PIC[7]. La pneumonie organisée
(PO) est plus volontiers observée dans
laPR et les myopathies inflammatoires.
La pneumonie interstitielle lymphoide
(LIP) est rare, souvent associée au syn-
drome de Gougerot-Sjogren. Dans les
formes aigués ou en cas d’exacerbation

Le rayon de miel Les kystes

Le verre dépoli

Il s’agit d’opacités
linéaires qui peuvent
se répartir soit au
sein du lobule
(réticulation
intralobulaire), soit
entre les lobules
(ligne septale
interlobulaire).

Il correspond a une
zone de parenchyme
ou la densité est
augmentée sans
effacer les vaisseaux
pulmonaires ni les
parois bronchiques.

Elles correspondent a
des opacités effacant
les vaisseaux et les
parois bronchiques,
ce qui les différencie
du verre dépoli. Un
bronchogramme
aérique est souvent
retrouvé au sein des
consolidations.

IIs correspondent
ades nodules
mesurant moins
de 6 mm. Selon
leur répartition
anatomique, ils
sont classés en
centrolobulaires,
lymphatiques ou
hématogeénes.

Cet aspect résulte
de la coalescence

lIs correspondent
a des cavités

de multiples pulmonaires,
microkystes. arrondies, a parois
fines.

TABLEAU |: Principaux signes tomodensitométriques observés au cours des pneumopathies interstitielles diffuses associées aux connectivites.
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Lésions anatomopathologiques

Fibrose de collagéne avec rayon de miel microscopique
Foyers de fibroblastes

Inflammation de degré variable

Répartition hétérogéne

Distribution sous-pleurale

Pneumopathie
interstitielle commune
(PIC)

Trois formes:
cellulaire pure (infiltrat cellulaire homogéne de lymphocytes
et plasmocytes);
fibreuse pure: la fibrose est de méme age dans toute la
biopsie avec du rayon de miel;
et mixte.

Pneumopathie
interstitielle non
spécifique (PINS)

Bourgeons conjonctifs endoluminaux (alvéoles et les
bronchioles respiratoires)

Pas de fibrose ni de rayon de miel

Inflammation modérée ou absente

Aspect homogéne

Pneumonie organisée (PO)

Lésions d’agression alvéolaire
Lésions du revétement alvéolaire
Peu ou pas de fibrose

Pas de rayon de miel

Homogéne

Dommage alvéolaire
diffus (DAD)

Infiltrat des cloisons alvéolaires et de I'interstitium par des
lymphocytes et des plasmocytes

Absence de lésion endo-alvéolaire

Nodules lymphoides, centres germinatifs

Diagnostic différentiel a écarter: lymphome

Pneumonie interstitielle
lymphoide (LIP)

TABLEAU Il: Description des principales entités anatomopathologiques observées au cours des PID
associées aux connectivites.

de PID, il s’agit souvent d’'un dommage
alvéolaire diffus (DAD) de sombre pro-
nostic.

Connectivites
1. Polyarthrite rhumatoide

La polyarthrite rhumatoide (PR) est
un des rhumatismes inflammatoires
le plus fréquent. Elle se caractérise
par des arthrites chroniques destruc-
trices et déformantes. Quand les mani-
festations respiratoires apparaissent
dans le cadre d’une PR connue, une
pathologie infectieuse doit systémati-
quement étre recherchée du fait des
thérapeutiques immunosuppressives
utilisées. Dans de rares cas, les mani-
festations respiratoires peuvent précé-
der de plusieurs années ’expression
articulaire de la maladie.

Les manifestations pleurales sont les
plus fréquentes. L'épanchement pleural
peut étre uni ou bilatéral, le plus souvent
asymptomatique. Les nodules rhuma-
toides représentent une manifestation
respiratoire asymptomatique assez fré-

quente. Les autres atteintes respiratoires
sont de nature bronchique (bronchiolite
constrictive, dilatations des bronches) et
vasculaire (HTAP).

Les PID sont plusrares et plus volontiers
retrouvées chez les hommes tabagiques
avec un taux élevé de facteur rhuma-
toide et d’anticorps antinucléaires. Les
symptomes ne sont pas spécifiques (toux
seche, dyspnée) et des rales crépitants
peuvent étre entendus aux bases en cas
de PID avancée. L'hippocratisme digi-
tal et les signes de coeur pulmonaire
chronique sont rares et souvent dans les
formes évoluées.

Les manifestations radiologiques (fig. 1)
peuvent étre classées en quatre groupes:
un aspect de rayon de miel avec des
réticulations des bases, des opacités en
verre dépoli, une atteinte bronchiolaire
caractérisée par une micronodulation
centrolobulaire, des bronchiolectasies
et bronchectasies, des condensations
souvent en rapport avec une pneumonie
organisée [8].

AVinverse des autres connectivites, ’exa-
men anatomopathologique révele une
prépondérance de PIC. Plus rarement,
il peut exister d’autres présentations
anatomopathologiques telles qu'une
pneumonie organisée, une bronchiolite
folliculaire, une LIP et un DAD [9]. Le

F1G. 1: Tomodensitométrie thoracique de haute résolution réalisée chez un homme de 79 ans, suivi pour
une polyarthrite rhumatoide présentant une toux séche avec dyspnée et désaturation a l'effort. Opacités
en verre dépoli et opacités réticulaires intralobulaires avec des signes indirects de fibrose (bronchectasies
de traction et destruction en rayon de miel), compatibles avec I'existence d'une PID associée.



réalités THERAPEUTIQUES EN DERMATO-VENEROLOGIE # 229_Janvier 2014

pronostic d'une PID associée a une poly-
arthrite rhumatoide est moins bon que
pour les autres connectivites, se rappro-
chant d’une survie équivalente a celle des
fibroses pulmonaires idiopathiques [10].

Une forme évolutive de la maladie incite
a proposer un traitement agressif en
raison d’une assez bonne réponse aux
corticoides, azathioprine, cyclosporine
et cyclophosphamide [11]. Le myco-
phénolate de mofétil semble donner des
résultats prometteurs et doit étre discuté
en cas de PID associée aune PR [12]. Les
données concernant I'utilisation d’anti-
TNF sont insuffisantes pour conclure, et
certains auteurs rapportent une toxicité
pulmonaire en cas d’utilisation chez
des patients atteints de PR avec une PID
associée. L'utilisation de 1éflunomide en
cas de PID préexistante pourrait aggraver
le statut de celle-ci vers une forme rapi-
dement évolutive et de mauvais pronos-
tic [13]. La transplantation pulmonaire
doit se discuter devant une forme évo-
lutive et sévere.

2. Sclérodermie systémique

La sclérodermie systémique est carac-
térisée par une dysfonction endothé-
liale, une prolifération anormale de
fibroblastes avec production excessive
de collageéne. L’atteinte pulmonaire est
une cause principale de morbi-morta-
lité [14]. La PID et 'HTAP sont les deux
manifestations pulmonaires les plus fré-
quemment décrites et les plus graves au
cours de I’évolution de cette collagénose.

Une PID doit systématiquement étre
évoquée en cas de rdles crépitants a
I’auscultation pulmonaire. Elle est plus
fréquemment associée a une forme dif-
fuse de sclérodermie systémique avec
anticorps anti-SCl-70 [15]; mais toutes
les formes de sclérodermie peuvent étre
associées a une atteinte pulmonaire,
sclérodermie sine scleroderma incluse
[16, 17]. Dans sa phase précoce, la PID
est rarement symptomatique, et seules
les anomalies fonctionnelles respira-

toires et/ou tomodensitométriques per-
mettent de la déceler. Le signe précoce
de la PID est une altération récente de
la DLco. L’altération combinée de la
CVF et de la DLco constitue un facteur
de sévérité de la maladie et de mauvais
pronostic [18, 19]. Toutefois, une dimi-
nution isolée de la DLco ne permet pas
d’assurer le diagnostic de PID puisque
celle-ci peut également étre altérée en
cas d’HTAP [20]. Le distinguo entre ces
deux pathologies est facilité par la réa-
lisation d'une TDM-HR. Le déclin de la
CVF apparait principalement dans les
2 années qui suivent le diagnostic, ren-
dant le suivi spirométrique indispen-
sable et essentiel durant cette période
[21]. Le TMS6 s’altere proportionnelle-
ment a la dégradation de la fonction
ventilatoire. Toutefois, ce test manque
de spécificité puisqu'une HTAP, des
douleurs, une faiblesse musculaire ou
une atteinte vasculaire peuvent altérer
la distance parcourue [22].

Sur le plan radiologique, la TDM-HR
est plus sensible que la radiographie de
thorax. Elle permet de distinguer les pre-
miers signes de PID a type d’épaississe-
ments de la trame évoluant vers des opa-
cités en verre dépoli, puis au stade ultime
delamaladie vers des1ésions fibrosantes
caractérisées par des bronchectasies de
traction et du rayon de miel (fig. 2). La
présence d’opacités en verre dépoli des
I’évaluation tomodensitométrique laisse
fortement présager d’une évolution vers
une forme fibrosante malgré les traite-
ments immunosuppresseurs proposés
[23, 24]. Des troubles fréquents de la
motilité de I’'cesophage sont a 1’origine
d’un aspect dilaté sur la TDM-HR et/ou
de pneumopathie d’inhalation associée.

La majorité des biopsies pulmonaires,
réalisées dans le cadre d'une PID liée a
une sclérodermie systémique, révele un
aspect anatomopathologique de PINS.
Une faible proportion des patients peut

F1G. 2: TDM-HR pulmonaire révélant des opacités en verre dépoli, des lignes intralobulaires (®) et des
bronchectasies de traction (—) sans “rayon de miel” chez un patient de 56 ans suivi pour une sclérodermie
systémique, anticorps anti-Scl-70 positifs.



présenter un aspect de PIC. En dehors
d’anomalies radiologiques, la biopsie
pulmonaire chirurgicale est rarement
indiquée puisque le pronostic entre ces
deux formes anatomopathologiques est
peu différent [18, 25].

Il est proposé que les 1ésions de PID soient
enrapport avec une agression pulmonaire
d’ordre inflammatoire, et c’est sur cette
base que les traitements immunosup-
presseurs sont proposés. Il faut toutefois
garder a l’esprit que les bénéfices sur la
fonction respiratoire sont modestes.
L'évaluation des bénéfices et des risques
doit donc étre procédée au cas par cas, de
préférence au cours d'une réunion multi-
disciplinaire. Parmi les agents immuno-
suppresseurs, le cyclophosphamide
(Endoxan) a été largement étudié. Dans
la premiére étude randomisée contre pla-
cebo [26], son effet est trés modeste (gain
de 2,5 % surla CVF a1 an) avec une perte
des bénéfices a 1 an [27]. Afin de dimi-
nuer les effets secondaires liés aux doses
cumulatives de cyclophosphamide, il est
actuellement convenu de proposer ce trai-
tement en perfusions mensuelles plutot
qu’en traitement oral hebdomadaire. 11
est aussi admis que 1’absence de dégra-
dation de la CVF sous traitement est un
objectif thérapeutique a atteindre. Apres
6 a 12 mois de traitement par cyclophos-
phamide, un relais par un immunosup-
presseur moins toxique doit étre proposé
tel que l’azathioprine (Imurel) [28] et le
mycophénolate (Cellcept) [29]. D’autres
essais thérapeutiques avec le bosentan,
I'imatinib, le rituximab, n’ont pas montré
d’amélioration significative des données
spirométriques. Ces molécules ne sont
donc pas retenues comme des thérapeu-
tiques de la PID associée a la sclérodermie
systémique. Au stade ultime de la mala-
die eten’absence de contre-indication, la
transplantation peut étre envisagée [30].

3. Myopathies inflammatoires
idiopathiques

1l s’agit d’'un groupe de maladies auto-
immunes affectant le systéme musculo-
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squelettique responsable d’un déficit
musculaire. Les critéres cliniques asso-
cient un déficit musculaire proximal
symeétrique, une élévation du taux sérique
des enzymes musculaires, un tracé EMG
et une biopsie musculaire compatibles.
Il existe plusieurs entités mais quatre
d’entre elles peuvent s’accompagner
d’une PID: la polymyosite, la dermato-
myosite, la dermatomyosite amyopa-
thique et le syndrome des antisynthétases.

La détresse respiratoire aigué liée a une
faiblesse musculaire respiratoire est
extrémementrare [31] et d’autres étiolo-
gies doivent avant tout étre recherchées
telles que la pneumonie d’inhalation
favorisée par les dysfonctionnements

musculaires du pharynx et du tiers supé-
rieur de ’cesophage. La présence d'une
PID aggrave le pronostic de la maladie
[32]. Elle peut étre asymptomatique
[25 %]. Son apparition peut précéder
les manifestations musculaires [19 %],
mais elle est le plus souvent diagnos-
tiquée concomitamment aux atteintes
musculaire et cutanée (42 %) [33].

Le syndrome des antisynthétases asso-
cie PID, myosite, arthrite, fievre, syn-
drome de Raynaud et aspect de “mains
de mécanicien” [34]. Parmi les patients
présentant un syndrome des antisynthé-
tases a Ac anti-Jo-1 positifs, la présence
d’une PID est de 86 % [35]. D’autres
anticorps antisynthétases sont décrits

F1G. 3: La TDM-HR thoracique réalisée chez une patiente de 47 ans, présentant une dyspnée a l'effort
associée a un syndrome de Raynaud, des myalgies (CPK = 9499 UI/L; aldolase = 15,8 U/L [N <7]) avec
arthralgies, montre du verre dépoli (@), des réticulations des bases avec bronchectasies de traction (—).
La fonction ventilatoire confirme l'existence d'un syndrome restrictif marqué (CPT = 3070 [65 %], VEMS
=1690 mL [66,7 %], CVF =1970 mL [66,6 %], VEMS/CV =86 % [106 %]) avec une altération profonde de
la diffusion (DLCO =36 %). La biopsie musculaire révéle des lésions évocatrices de polymyosite. Le bilan
immunologique confirme l'existence d'un syndrome des antisynthétases: FAN positifs au 1/380 a fluo-
rescence mouchetée; anti-Jo-1 < o; anti-PL7 +; anti-PL12 < o.
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comme fortement associés a la présence
d’une PID (anti-PL-7, anti-PL-12, anti-EJ)
et au mauvais pronostic de la maladie
[36]. La présence d’anticorps anti-SSA
associés aux anti-Jo-1 est également un
facteur pronostique péjoratif [36].

Sur le plan fonctionnel respiratoire, il
existe comme dans les autres formes
de PID associées aux connectivites
une restriction qui se caractérise par
une diminution de la CVF et de la CPT.
Dans le cas des myopathies inflamma-
toires, cette restriction peut aussi étre la
résultante d’une faiblesse des muscles
respiratoires. Cette hypothése doit
étre évoquée en cas de normalité de la
TDM-HR et confirmée par la réalisation
de manceuvres fonctionnelles spéci-
fiques [37].

Radiologiquement, les anomalies sont
similaires aux PID des autres connec-
tivites: verre dépoli, réticulations
(fig. 3). Le rayon de miel est plus rare.
La présence de condensations est assez
évocatrice d’'une pneumonie organi-
sée ou un dommage alvéolaire diffus.
Histologiquement, la PINS prédomine,
puislaPIC et la pneumonie organisée. Le
dommage alvéolaire reste relativement
rare mais de sombre pronostic.

En l’absence d’études controlées, le
traitement n’est pas codifié mais la cor-
ticothérapie a forte posologie est la plus
communément et largement établie [38].
En cas de pronostic vital engagé, des
bolus intraveineux peuvent étre propo-
sés. D’autres immunosuppresseurs sont
introduits soit en tant “qu’épargneurs
cortisoniques”, soit comme seconde ligne
thérapeutique. L'azathioprine est souvent
utilisé; le cyclophosphamide est princi-
palement choisi dans les formes séveres
ou rapidement progressives [39].

4. Syndrome de Gougerot-Sjogren
Le syndrome de Gougerot-Sjogren se

caractérise par un syndrome sec oculaire
et salivaire, associé a des arthralgies.

L’atteinte respiratoire est progressive,
modérée et insidieuse. Elle intéresse
d’abord ’arbre trachéo-bronchique a
I'origine d’une sécheresse trachéale et
d’une toux chronique. Sur le plan paren-
chymateux, une PID ou des manifesta-
tions lymphoprolifératives peuvent étre
retrouvées. La sémiologie clinique est
pauvre en dehors de la toux chronique.
La fonction respiratoire peut déceler une
restriction avec anomalie de la diffusion
en cas de PID avancée.

Dans un tiers des cas, la TDM-HR est
anormale [40]. Les signes radiologiques
peuvent étre en relation avec une atteinte
bronchique (dilatations bronchiques,
épaississements des parois), des bron-
chioles (trappage, bronchiolectasies,
nodules centrolobulaires), ou intersti-
tielle (verre dépoli, condensation, kystes
et micronodulation) (fig. 4). L'existence
de kystes pulmonaires est hautement
évocatrice d'une pneumopathie intersti-
tielle lymphoide (LIP). La LIP est souvent
corticosensible mais peut, dans de rares
cas, évoluer vers un lymphome. Ce der-

nier doit étre suspecté en cas de conden-
sation avec bronchogramme aérique, cor-
ticorésistant, surtout quand les lésions
sont associées a des adénopathies [41].
En présence de tels signes radiologiques,
une biopsie pulmonaire chirurgicale doit
étre envisagée. La présence de trappage
sur les coupes expiratoires est hautement
suggestive d’atteinte des voies aériennes
bronchiolaires distales.

La PINS représente la description anato-
mopathologique la plus fréquente. Des
lésions d’UIP, PO et LIP sont également
observées. Concernant la thérapeutique,
elle fait appel ala corticothérapie en pre-
miere ligne. L'ajout d’autres thérapeu-
tiques immunosuppressives manque
d’études rigoureuses pour tenter d’en
déterminer leur efficacité.

5. Lupus érythémateux disséminé

L’atteinte pleurale est la forme la plus
communément décrite au cours du
lupus. Les formes parenchymateuse,
vasculaire et musculaire (“shrinking

7
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F1G. 4: Aspects tomodensitométriques observés chez 2 patientes suivies pour un syndrome de Gougerot-
Sjogren associé a: une pneumopathie interstitielle lymphoide (clichés du haut) se caractérisant par la
présence de kystes pulmonaires (prenant un aspect de “bague a chaton”); une bronchiolite obstructive
(clichés du bas) dont la manifestation iconographique est principalement représentée par du verre dépoli.



Iung”) sont plus rarement décrites [42].
Trois principales formes parenchyma-
teuses sont a retenir.

Le poumon lupique aigu

Le tableau est brutal associant le plus
souvent une hyperthermie avec toux
seche, dyspnée et hypoxémie. Il peut
survenir chez des patients déja suivis
pour un lupus ou en étre le mode de
révélation. La nécessité d'un recours
a l’aide ventilatoire n’est pas rare dans
cette forme. La clinique n’est en rien
spécifique et la priorité est d’éliminer
toute cause infectieuse, notamment
opportuniste, puisque 1'urgence réside
dans la rapidité d’administration
d’immunosuppresseurs. Si 1’état cli-
nique le permet, un LBA est a réaliser;
labiopsie pulmonaire est le plus souvent
irréalisable et sans bénéfice puisqu’il
s’agit généralement de lésions de DAD.
Compte tenu d’un sombre pronostic, il
est absolument impératif d’en faire le
diagnostic, de débuter une antibiothéra-
pie probabiliste et d’initier une cortico-
thérapie (bolus sur 3 jours consécutifs
relayés par une corticothérapie orale a
1 mg/kg/j) associée a un immunosup-
presseur tel que le cyclophosphamide
[43] ou I’azathioprine.

L’hémorragie intra-alvéolaire diffuse

Il s’agit d’une forme rare mais de trés
mauvais pronosticavecun hautrisque de
récidive chez les survivants. Le tableau
clinique est assez proche de la forme
aigué, a la différence que des hémop-
tysies peuvent survenir dans la moitié
des cas [44]. L'apparition d’une anémie
dans un contexte d’atteinte respiratoire
aigué au cours d'un lupus avec atteinte
rénale fait orienter le diagnostic. Le LBA
est essentiel au diagnostic quand 1’état
respiratoire le permet encore. Il rameéne
un liquide alvéolaire hémorragique, et
I’analyse de ce liquide confirme le carac-
tere intra-alvéolaire du saignement parla
présence anormalement élevée de sidé-
rophages (score de Golde élevé).
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F1G. 5: Une femme de 37 ans consulte dans le service de médecine interne pour altération de I'état général
(asthénie marquée et perte de 9 kg sur 9 mois), associée a une dyspnée a deux étages sans anomalie a
l'auscultation. Le bilan biclogique révele un syndrome inflammatoire avec des facteurs antinucléaires
positifs (1/1280) d’aspect homogéne avec anticorps anti-ADN natifs positifs aux 110 UI/mL. Le bilan fonc-
tionnel respiratoire note au repos une restriction (CPT 79 %), une altération de la diffusion (DLCO 49 %)
et une désaturation au test de marche. Le scanner thoracique révele une micronodulation centrolobu-
laire (—) diffuse avec des plages en verre dépoli et une condensation (®) lobaire supérieure droite. Le LBA
ramene un liquide clair, richement lymphocytaire (9o %), stérile. Une biopsie pulmonaire chirurgicale du

lobe moyen permet de porter le diagnostic de PINS.

L’hémorragie intra-alvéolaire peut étre
révélée par une infection, et il est donc
important d’initier une antibiothérapie
empirique avant d’utiliser des agents
immunosuppresseurs. Le traitement
fait appel a des bolus de corticoides
associés a des cures intraveineuses de
cyclophosphamide. Le mycophénolate
semble intéressant en traitement de
maintien [45].

La pneumopathie interstitielle diffuse

LaPID est plus rarement rapportée dans
le cadre d’un lupus. La présentation cli-
nique est souvent insidieuse, marquée
par une toux seche. Les manifestations
radiologiques sont non spécifiques et
rappellent celles des autres connec-
tivites: réticulations bibasales, verre
dépoli et rayon de miel. Sur le plan
anatomopathologique, la PINS (fig. 5)
représente la description la plus com-
mune, mais des pneumopathies inters-
titielles communes ou lymphoides ont
été décrites.

Le traitement n’est pas codifié et fait le
plus souvent appel a une corticothérapie
associée a un agent immunosuppresseur
tel que I’azathioprine ou le mycophéno-
late. Les cures intraveineuses de cyclo-
phosphamide peuvent étre proposées en
cas de maladie réfractaire.
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