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Déclaration d’intérêts 

• Membre de conseils scientifiques sur la FPI supportés 

par Boehringer-Ingelheim et Roche 



Introduction 

• FPI: domaine très évolutif avec controverses 

• Eléments à retenir 

– La FPI reste une maladie très grave 

– Le diagnostic est souvent difficile; rôle important de la DMD (qui 

a ses limites et doit être compétente); diagnostic d’annonce 

– Traitement:  

• Organisation d’un parcours de soins multi-professionnel prenant en 

compte les aspirations des patients et des familles  

• ne pas manquer la transplantation pulmonaire (seul traitement 

curatif) 

• 2 anti-fibrosants; nombreux essais 

• Importance des autres traitements (réhabilitation; co-morbidités; 

support) 



PII 
Granulomatoses: 

sarcoïdose 
PID particulières: HPCL, 

LAM, LPA, PCE… 

PID de cause connue: 
médicament, exposition, 
connectivite/vascularite 

PII rares PII majeures PII inclassables 

Pneumopathies Interstitielles Diffuses 

Chroniques 
fibrosantes 

Aigües/subaigües 
fibrosantes  

Liées au tabac 

FPI 
PINS* 

POC 
PIA 

RB-ILD 
DIP 

* Entité clinique réelle (terme  
« provisoire » supprimé) Nicholson et al. AJRCCM 2000 Travis et al. Am J Surg Pathol 2000  

http://ajrccm.atsjournals.org/content/vol162/issue6/images/large/RCCM2003049.f1.jpeg
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Causes of mortality in IPF 

Ley AJRCCM 2012 Natsuizaka AJRCCM 2014 
 

Unpublished data 
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[French recommendations for idiopathic pulmonary fibrosis: An updated working document for clinicians]. 
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Raghu AJRCCM 2018; 198: e44 





Raghu AJRCCM 2011 







• Pas de définition consensuelle 

– « Clustered cystic air space, typically of comparable diameters on the order 
of 3-10 mm but occasionally as large as 2.5 cm, usually subpleural and 
characterized by well-defined walls» 

 

– Nécéssité ou non de plusieurs couches ?  

• Difficultés diagnostiques 

– Bronchectasies de traction 

– Emphysème 

• Mauvaise concordance inter-observateur 

 

 

Hansell et al. Radiology 2008 

Watadani et al. Radiology 2013  

Rayon de miel: pas toujours si 
simple 

Remerciements au Pr PY Brillet 



mIP 

Image P. Grenier/C. Beigelman 

RM/Bies de traction : comment chercher ? 

VRT 

mIP 

Remerciements Pr 
PY Brillet 



Indications et modalités de biopsie pulmonaire 

• Indications 

– Dc TDM d’UIP « indéterminée » ou « alternatif » 

– Dc TDM d’UIP probable: +/- selon recos (Fleischner vs ATS/ERS 
2018): arguments cliniques (âge …) 

– CI: âge (CI formelle >75 ans; maladie avancée; EFR dégradées; co-
morbidités à risque) 

– Indication posée dans une DMD experte 

• Modalités 

– Equipe chirurgicale expérimentée dans la réalisations de BP 

– VTC programmée=méthode recommandée 

– Cryobiopsie: données insuffisamment concordante avec VTC 

– BTO=abandonnée 

– Prélèvements de qualité dans 2 lobes différents (hors LM et lingula) 

 
Romagnoli AJRCCM 2019 













Présentation clinique  Objectif thérapeutique  Stratégie de suivi   

Maladie réversible, atteinte 

limitée (nombreux cas de RB-ILD) 

Ecarter une cause potentielle  Evaluation à court terme (3-6 mois) 

pour confirmer la régression de la 

maladie  

Maladie réversible avec risque 

de progression (cPINS et certains 

cas de fPINS, DIP, POC) 

Obtenir une réponse initiale, 

puis rationnaliser le Tt à long 

terme 

Evaluation à court terme pour 

confirmer la réponse. Puis suivi à long 

terme pour s’assurer que le gain est 

maintenu 

Stable avec maladie résiduelle 

(certains cas de fPINS) 

Maintenir la fonction  Suivi à long terme pour évaluer 

l’évolution de la maladie 

Maladie progressive irréversible 

avec potentiel de stabilisation 

(certains cas de fPINS) 

Stabiliser Suivi à long terme pour évaluer 

l’évolution de la maladie 

Maladie progressive irréversible 

malgré le Tt (FPI et certains cas 

de fPINS) 

Ralentir la progression Suivi à long terme pour évaluer 

l’évolution de la maladie et 

l’indication d’une TP ou soins palliatifs   

Disease behaviour classification 
Travis Am J Respir Crit Care Med Vol 188, Iss. 6, pp 733–748, Sep 15, 2013 





Quand 
rechercher 

une anomalie 
génétique 

favorisante? 



J Behr ERJ 2015 

CAD 16% 
ACFA 7% 
MTEV 4% 
HTA 45% 
Diabète 21% 
Emphysème 19% 
K (tout site) 11% 
SAOS 11% 
RGO 28% 
 
COFI 
 

Oldham fmed 2017 



FPI et SAOS 

Gille ERJ 2017 



Diagnosis criteria * Kondoh, † Akira, ¶ Collard 

Cohorts Type  N  Incidence  

Kim et al. Eur Respir J 2006 Retrospective 147 
8.5% at 1 yr and 9.6% at 2 

yrs* 

Song et al. Eur Respir J 2010 Retrospective 461 14.2% at 1 yr and 20.7% at 3 yrs ¶ 

Mura et al. Eur Respir J 2012 Prospective 83 18.6% at 3 yrs †  

Johannson et al. Eur Respir J 2014 Prospective 436 5.2/100 patients-yrs ¶ 

COFI Prospective 236 
8.4% at 1 yr and 14.3% at 3 

yrs† 

Trial placebo arms Type  N  Incidence  

Richeldi et al. N Engl J Med 2011 Prospective 432 15.7/100 patients-yrs †  

Richeldi et al. N Engl J Med 2014 Prospective 1066 7.6% at 1 yr ¶ 

Taniguchi et al. Eur Respir J 2010 Prospective 267 4.8% at 1 yr * 

Incidence of IPF-AE 



Collard et al. Am J Respir Crit Care Med 2016 



Bilan d’une détérioration respiratoire aigue de FPI 

Bilan biologique Bilan standard, LDH, D-dimères, (NT-pro)-BNP, procalcitonine 

Imagerie thoracique Rx thoracique 

TDM-HR 

Angio-TDM (D-dimères élevés, forte probabilité clinique EP) 

Bilan cardiovasculaire ECG 

ETT (PAPs, FEVG) 

Enquête infectieuse Hémocultures  

ECBC 

Antigénurie légionelle et pneumocoque 

Sérologies mycoplasme, legionnelle, chlamydia 

Prélèvement naso-pharyngé PCR multiplex virus 

Patient sous immunosuppresseurs: expectoration induite pour 
pneumocystis jiroveci  

Fibroscopie bronchique ?  

Modifié d’après Naccache et Mal. Rev Mal Respir 2011 



TRANSPLANTATION PULMONAIRE 



Traitement antifibrosant 







Autres traitements 

• Traitement symptomatique: 

– de la toux 

– de la dyspnée 

• Supplémentation en oxygène LD ou ambulatoire voire haut-débit 

• Prise en charge en soins palliatifs-essai PALIF 

• Traitements des co-morbidités: 

– HTP: les anti-HTP pas/peu efficaces voire dangereux 

– SAOS 

– CAD 

– KBP: très difficile 

– Etc… 

• Vaccination: grippe; pneumocoque  

• Encouragement à la rédaction de directives anticipées 



Traitement des EA 

• Curatif 

– Pas de traitement prouvé 

– Essai EXAFIP: résultats prochains 

• Préventif 

– CI chirurgie des formes avancées ou progressives 

– Ne pas prescrire inutilement de LBA 



Parcours de soins avec implication pluri-frofessionelle 

• Importance d’une information claire et honnête et synergique entre 

soignants 

• Médecins (référent fibrose; pneumo et MT de proximité; soins 

palliatifs) 

• IDE d’éducation 

• Psychologue 

• Diététicien 

• Pharmacien 

• Kiné ou maitre d’APA 

• Association de patients 

• Prise en compte de l’aidant  



Perspectives thérapeutiques 

• Combinaison d’antifibrosants (PHRC en France prochain adition 

2ème antifibrosant vs placebo). NB 2 études ont montré tolérance de 

l’addition d’un 2ème antifibrosant dans les 2 sens  

• Nouvelles voies thérapeutiques: 

– Cascade pro-inflammatoire 

– Dysrégulation du système immunitaire 

– Signalisation intra-cellulaire 

– Dépôt de collagène 

– Activation des myofibroblastes 

• Molécules 

– GLPG1690 (inhibiteur autotaxine) 

– Pamrevlumab (anti-CTGF) 

– Pentraxin 2 

– Cellules souches 



Conclusions 

• Evolutions récentes importantes dans le domaine de la 

FPI 

– Facteurs génétiques prédisposants 

– Amélioration du diagnostic 

– Réduction des délais d’attente pour transplantation 

– Antifibrosants 

• Nécessité de progrès 

– Sur les facteurs étiopathogéniques 

– Réduire le délai diagnostic 

– Nouveaux traitements plus efficaces 
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