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Rappels

- Les connectivites et les vascularites sont des affections
polyviscerales inflammatoires sous-tendues par des mecanismes
Immunologiques

- .Ces maladies peuvent atteindre toutes les structures du poumon:
Interstitium

alvéoles

bronches et bronchioles

vaisseaux

également les autres structures thoraciques: la plevre, les muscles
respiratoires, le coeur, la cage thoracique.
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Atteintes pulmonaires des connectivites

Les connectivites font référence a un groupe hétérogene de maladies
inflammatoires, s'intégrant dans le cadre de désordres immunitaires
responsables d’altération des composants du tissu conjonctif en divers
sites anatomiques

Chez l'adulte, les connectivites incluent:
>la polyarthrite rhumatoide

>la sclérodermie

»Le syndrome de Sjdgren

>Le lupus erythémateux systemique

»La polymyosite/dermatomyosite

»>Les connectivites mixte



Sclerodermie(1)

- La scléerodermie systémique est une affection auto-immune rare une
fibrose cutanée et des organes internes associée a une

vasculopathie.

- les complications viscérales, notamment pulmonaire, pouvant
engager le pronostic vital.



Sclerodermie(2)

dLes manifestations pulmonaires les plus fréquentes:
* les pneumopathies interstitielles diffuses (PID)
* I’nypertension pulmonaire (HTAP)

dlatteinte interstitielle est plus fréquente dans les formes diffuses

AHTAP plus fréguente dans les formes limitées et le syndrome de
CREST (Calcifications sous-cutanées, syndrome de Raynaud, des
anomalies Oesophagiennes, Sclérodactylie et Telangiectasie)



Sclerodermie(3)

OTDM thoracique: *bilan initial de la maladie,

*apparition ou aggravation manifestations respiratoire
ou modification des EFR (explorations fonctionnelles respiratoires).

-Pneumopathie Interstitielle Non Spécifigue(PINS): typique ++++
-ou parfois sous forme d’'un « verre dépoli »périphérigue isolé.
-Les condensations sont rares

O Lors du suivi des patients, les Iésions progressent vers les sommets
avec substitution du « verre dépoli » par des « rayons de miel » et
des bronchectasies .

all existe une bonne corrélation entre I'extension des lésions en
TDM et la séveérité fonctionnelle, le déclin fonctionnel et le pronostic
de la maladie



Sclerodermie(4)

O La prévalence de I'hypertension pulmonaire est de 'ordre de 10 % et
son pronostic est sombre (56 % de survie a 3 ans, voire 35 % en cas
de PID associée)
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Figure 1. Patiente de 37 ans ayant une sclérodermie systémique avec

suspicion d’atteinte pulmonaire. Acquisition TDM réalisée en procubitus
confirmant I'existence d'une atteinte interstitielle débutante.




PINS: plages bilatérales et symétriques de verre dépoli contenant de fines
réticulations intralobulaires et bronchiectasies par traction



Polyarthrite Rhumatoide(PR)

QdLa polyarthrite rhumatoide est caractérisee par une arthropathie
inflammatoire chronique symétrique.

a C’est la plus frequente des connectivites avec une préevalence de
'ordre de 0,3 a 1 %.



Polyarthrite Rhumatoide(2)

OLes manifestations extra-articulaires sont plus fréquentes dans
les formes sévere, non contrblée par les traitements:
principalement pulmonaires, cardiovasculaires et
neuromusculaires.

ALl atteinte pulmonaire est responsable de 10 a 20% des déces
et s'observe le plus souvent dans les cing ans suivant la
decouverte de la maladie



Tous les compartiments pulmonaires peuvent étre atteints:
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Polyarthrite Rhumatoide(3)

1/ 'atteinte interstitielle diffuse:30 % PR récente
cliniqgue: non spécifigues
fonctionnel: syndrome restrictif.

Imagerie: Pneumopathie interstitielle diffuse (PID) :+++
*hommes *les fumeurs *titre élevé de FR *atteinte sévere.
ATDM:*Pneumopathie interstitielle commune(PIC): 2/3 des cas

*Pneumopathie interstitielle non specifique(PINS):1/3des
cas environ

O Pronostic: mellleur que les fibrose pulmonaire idiopathique.

Qune fibrose peut précéder les atteintes articulaires, certains
patients étiquetés « fibrose pulmonaire idiopathique »
developperont une PR dans les années qui suivent.




Figure 3. Patiente de 68 ans ayant une polyarthrite rhumatoide avec
une atteinte de type pneumopathie interstitielle commune. Acquisi-
tion TDM montrant un aspect en « rayons de miel » a prédominance
basale et périphérique. Ce patient, fumeur, avait également des lésions
d’emphyséme dans les territoires supérieurs et expliquant les images pseu-
dokystiques visibles en antérobasal droit.




Aspect « UIP »:
Rayon de miel

Bronchiolectasies +bronchectasies de

traction
Reéticulations intralobulaires

@ VACd

Aspect « NSIP »:
Opacités en « verre dépoli »
Pas de rayon de miel




Polyarthrite Rhumatoide(4)

2/’atteinte des voies aériennes: (25-50 %) 'ensemble de I'arbre
respiratoire depuis le larynx jusgu’aux petites voies aériennes.

dEn TDM: les dilatations bronchiques (30 %)
- secondaires a la fibrose parenchymateuse (par traction)

- SOit en rapport avec une atteinte de la paroi bronchique et
bronchiolaire elle-méme.

- Les patients sont plus a risque d’infection (les mycobactéries
atypiques)



Dilatation des bronches



Polyarthrite Rhumatoide(5)

3/Les nodules pulmonaires rhumatoides:

o plus fréguents: si présence de
nodules rhumatoides sous-cutanés

o Siege: sous-pleurale, supérieurs

o Taille: centimétrique, variable
avec évolution ‘
o Le plus souvent asymptomatiques
o Complication: excavation, hémorragie
infection ou rupture avec
fistule bronchopleurale.
o Précedent exceptionnellement la PR

o Traitement: peu influencés par le traitement

o difficiles a différencier d’'un carcinome bronchique:
fumeur et nodule unique histologique est nécessaire.
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Polyarthrite Rhumatoide(6)

3/L’atteinte pleurale : moins fréquente

O peut se manifester par des epaississements pleuraux focaux
ou des épanchement rarement abondants et souvent
chronique

a lls doivent faire éliminer une cause infectieuse ou une
pathologie cardiovasculaire



B
Polyarthrite Rhumatoide(7)

4/D’autres atteintes: sont possibles

O adenopathies (20 % devant faire discuter un lymphome de bas
grade)

O une hypertension artérielle pulmonaire (en particulier en cas
d’association fibrose et emphyséme)

O hémorragies intra alvéolaires: exceptionnelle
en rapport avec des lésions de vascularite.



SJogrcn s °f'r eyes,
\ eye surfoce

Syndrome de Gougerot-Sjogren/ i n

Omaladie auto-immune caractéerisée par une infiltration lymphoide des
glandes exocrines.

O Les signes cliniques les plus importants sont une asthénie associée
a une xerophtalmie et xérostomie résultant de I'atteinte des glandes
salivaires et lacrymales.

Opeut étre isolée: syndrome de Sjogren primitif ou associée a une
autre connectivite, principalement PR: syndrome de Sjégren
secondaire.
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Syndrome de Gougerot-Sjogren(2)

Ol atteinte pulmonaire: entre 9 et 20 % souvent infra clinique

TDM: trois tableaux corrélés aux données fonctionnelles :

1/ les formes avec atteinte des voies aeriennes (54 %,
syndrome obstructif)

2/ les formes avec fibrose pulmonaire (20 %, syndrome
restrictif et diminution de la capacité de transfert du monoxyde de
carbone)

3/ les formes ayant un aspect evocateur de PIL (14 %,
syndrome restrictif et diminution de la capacité de transfert du
monoxyde de carbone).
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Syndrome de Gougerot-Sjogren(3)

Al ’atteinte interstitielle diffuse: * PINS sur un mode fibrosant; +++.
* PIL

L'évolution vers la fibrose pulmonaire étendue et vers une insuffisance
respiratoire: 1/3 des cas.

d anomalies en rapport avec les desordres lymphoprolifératifs :
kystes (23 %), amylose et lymphome(5 %: dont 75% des cas lymphome
B extraganglionnaire du MALT)

*L’association d’'un lymphome et d’'une amylose est possible (1 %)
a L'atteinte pleurale et I'hypertension artérielle pulmonaire sont rares

O Les adenomégalies mediatisnales sont frequentes



Filgure 5. Patiente de 33 ans ayant un syndrome de Sjogren et une
pneumopathie interstitielle lymphoide prouvée histologiquement. Acqui-
siion TDM montrant I'association de Iésions kystiques et de Iésion de
« velre dépOli ».
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Polymyosite et Dermatomyosite(1)

d Polymyosite et Dermatomyosite (associant des signes cutanés :
rash, photosensibilisation, nodules) sont des maladies auto-
Immunes qui rentrent dans le cadre des myopathies
inflammatoires

OLe diagnostic est posé sur I'association de criteres cliniques,
biologiques (augmentation des enzymes musculaires),
électromyographiques (syndrome myogene), enfin et surtout
immunohistologiques apres réalisation de la biopsie musculaire.

OLes complications respiratoires sont fréquentes représentent un
facteur important de morbidité et cause majeure de mortalite.



Polymyosite et Dermatomyosite(2)

dElles sont en rapport avec
1/ une atteinte indirecte:

* dysfonction des muscles respiratoires (hypoventilation et
iInsuffisance respiratoire)

* faiblesse des muscles pharyngés (40-45% responsables de
pneumopathies bactériennes d’inhalation)

ou

2/atteinte directe pulmonaire (PID):46% cas

*PINS isolée ou associée a des condensations
parenchymateuses péribronchovasculaires ou périphériques

*chevauchement PINS/PO: plus fréeguemment observé dans
les formes subaigués ou aigués, qui sont un mode de révélation
frequent de la maladie.




Flgure 2. Patient de 68 ans atteint de dermatomyosite ayant une
atteinte pulmonaire de type pneumopathie interstitielle non spécifique.
Acquisition TDM montrant la présence de réticulations intralobulaires
associées a du « verre dépoli » avec bronchectasies par traction et relatif
respect de la zone sous-corticale. Prédominance postérieure et basale des
lésions.




Polymyosite et Dermatomyosite(3)

Le syndrome des antisynthétases = polymyosite + Raynaud
+d’arthralgies et/ou d’arthrites+ hyperkératose desquamante et

fissurée « mains de mécaniciens »

+

anticorps antisynthétases (anti-JO-1
mais aussi anti-PL7, PL12)

+

la pneumopathie interstitielle (75 %des cas) Progression 1/3 des
cas avec apparition de « rayons de miel » et extension des images .



Figure 1. Scanners thoraciques (coupes axiales, fenétres parenchymateuses) de patients atteints de pneumopathie infiltrante diffuse
dans le cadre de SAS avec anticorps anti-Jo1. A et B. Patiente avec pneumopathie interstitielle non spécifique (PINS). On retrouve des plages
de verre dépoli bi-basales et sous-pleurales associées a quelques réticulations. C et D. Patient avec PINS : atteinte plus modérée avec des
images diffuses hilatérales en verre denali.
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Lupus Erythémateux Systemique

dLe lupus érythémateux systémique: caractéerisé par la présence
d’autoanticorps contre les antigenes nucléaires. les manifestations les
plus frequentes sont : arthrite non déformante, sérites, photosensibilité,
I'atteinte hématologique, rénale et du systeme nerveux central .

QL’atteinte pleuropulmonaire :
pleurésie: survient chez 50 % des patients

- dans< 5 %: *la pneumonie aigué lupique
*I'némorragie alvéolaire
*I'nypertension artérielle pulmonaire,
*I'embolie pulmonaire (dans le cadre SAPL)



Connectivite Mixte (associee)

dLa connectivite mixte, ou syndrome de Sharp:

combinaison de manifestations des connectivites, associée a la
présence d’anticorps antinucléaires de type small nuclear
ribonucleoprotein (SNRNP).

OLes manifestations pulmonaires sont dominées patr:
*I'épanchement pleural (50 %),
*I'hypertension pulmonaire et la PID .
* Des kystes dans les Iésions fibreuses des bases



Fréquence et type des principales manifestations respiratoires observées dans les différentes connectivites .
Polyarthrite  Sclérodermie  Syndromede  Lupusérythémateux  Polymyosite et Connectivites

rhumatoide  systémique Sjogren systémique dermatomyosite ~ mixtes
Parenchyme pulmonaire
-PID + -+ -+ + + -+
- Autres # B . HE +4 - -
Voles aériennes
-DDB 4= - - - - -
- Bronchiolite + i 4 + - -
Circulation pulmonaire
- HTAP -+ + + + +
-HIA 1 +- - +
Plévre H 4 4 +H b +
Muscles respiratoires - + + +H +

FID : pneumopathie interstitielle diffuse ; DDB : dilatation des bronches ; HTAP : hypertension artérielle pulmonaire ; HIA : hémorragie intra-aivéolaire.

* Pour toutes les connectivites : infections opportunistes ou non (surtout le lupus érythémateux disséminé [LED] et la polymyosite/dermatomyosite [PM/DM]), pneumopa-
thies médicamenteuses (surtout [a polyarthrite rhumatoide), maladie thromboembolique velneuse (surtout le LED) et pneumopathies d'inhalation (surtout la sclérodermie
systémique, la PM/DM et les connectivites mixtes).

b Nodules rhumatoides pulmonaires, syndrome de Caplan-Colinet.
© Essentiellement lymphome primitif et amylofdose pulmonaire.

4 Pneumopathie lupique aigue.



Atteintes pulmonaire des vascularites

d Les vascularites : inflammation des parois vasculaires,
avec par une necrose fibrinoide et infiltrat leucocytaire,
associee a une altération de l'intégrité pariéetale vasculaire
et hémorragie secondaire



Atteintes pulmonaire des vascularites

dAtteinte pulmonaire fréguente:les vascularites des petits vx
Vascularites ANCA +++ :

- GPA(Wegener)

- GEPA(Churg-Strauss)

- polyangeite microscopique
-Purpura rhumatoide

-Sd Good Pasture
-cryoglobulinémie...

dAtteinte pulmonaire plus rare: les vascularites affectant les gros et
moyens vXx:

-Behcet
-Takayasu, Horton, périartérite noueuse, Kawasaki...)
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Granulomatose avec Polyangéite (GPA)
(ancien maladie de wegener)

Q triade clinique associant: atteinte des voies aériennes supeérieures,
des voies aériennes inférieures et 'atteinte rénale.

Qd L'atteinte pulmonaire: 90 % des cas

O asymptomatique ou se manifester cliniguement par une toux, des
hémoptysies, parfois dyspnée et douleur thoracique

.......




Granulomatose avec Polyangéite (GPA)
(ancien maladie de wegener)

dLes signes radiologiques pulmonaires sont polymorphes:
1/Les nodules ou les masses:
* |ésions les plus habituelles(plus de 80 %)
* rarement uniques, plus souvent multiples et bilatéraux et
périphériques.
* taille varie de quelques millimetres a quelques
centimetres.
* images excavees dans 50 % des cas.
* Les cavités ont des parois épaisses et irregulieres.

* Sous traitement les Iésions sont réversibles ou laisser
des cicatrices a type d’opacités linéaires de fibrose, d’emphyséme
paracicatriciel voire de calcifications.

2/Les condensations alvéolaires: egalement fréquentes(50%)



Granulomatose avec Polyangéite (GPA)
(ancien maladie de wegener)

3/Les opacités alveolaires: trois présentations radiologiques
difféerentes :

< Images évocatrices d’hemorragies alveolaires

< opacites alveolaires localisées non systematisees (avec
typiguement une distribution bilatérale périhilaire

et péribronchovasculaire )

<+ plages de condensation systématisées d’aspect pneumonique.

L’atteinte focale doit faire écarter une pneumopathie
Infectieuse en premier lieu



opacités alvéolaires et Hemorragies intra-alvéolaires



g

Hémorragie intra-alvéolaires



Granulomatose éosinophiligue avec polyangéite(GEPA)
(ancien syndrome de Churg et Strauss)

J vascularite granulomateuse nécrosante des moyens et petits
vaisseaux, associée a un infiltrat éosinophile.

O définie par 'association d’une triade :
v asthme

v hyperéosinophilie
v/ vascularite systémique nécrosante.



Granulomatose eosinophilique avec polyangéite(GEPA)
(ancien syndrome de Churg et Strauss)

Au scanner thoracique, les signes les plus fréquents sont :
1/des condensations alvéolaires :
*non systématisees avec ou sans « verre déepoli »

* predominance periphérigue ou méme sous-pleurale, qui peut
réaliser un négatif de I'image en « ailes de papillon » de 'cedéme
pulmonaire.

* labiles, régressant spontanément ou sous traitement
corticoides.

* caractere migrateur est tres frequent.

* par opposition a la GPA, la cavitation est exceptionnelle.
2/ épanchement pleural (hyperéosinophile): relativement frequent
3/Les opacités interstitielles réticulaires ou reticulonodulaires: rare



Flgure 9. Pneumopathie a éosinophiles dans
une granulomatose €osinophilique avec poly-
angéite (GEPA, ancien syndrome de Churg et
Strauss).
A. Condensations alvéolaires bilatérales périphé.
riques et sous-pleurales et épanchement pleural
gauche.
B. Régression complte a six mois d'une cortico-
thérapie.




T —
Micropolyangeéite(MPA)

dVascularite nécrosante non granulomateuse des petits vaisseaux
avec présence fréquente de p-ANCA (50 a 75 %)

dCause la plus fréquente d’'un syndrome pneumorénal

Ol atteinte pulmonaire: capillarite traduite frequemment par une
hémorragie intra-alvéolaire

Od’autres aspects peuvent se voir a type de
réticulations, voire fibrose.
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Maladie de Behcet

OPouvant toucher les vaisseaux de tout calibre, survenant
généralement chez des hommes jeunes

d cause la plus fréquente
1/ d’anévrismes artériels pulmonaires:
*Les anevrismes typiquement multiples, bilatéraux

*peuvent étre fusiformes ou sacciformes et peuvent étre
partiellement thrombosés.

*siegent volontiers sur les arteres pulmonaires en amont des
territoires occlus.

*angioscanner pulmonaire et angio-IRM: permettent I'analyse
de ces anévrismes artériels pulmonaires
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Maladie de Behcet

2/Les infarctus pulmonaires: peuvent étre au premier plan

3/ les foyers en « verre dépoli » péri anévrismaux: peuvent
traduire des foyers hémorragiques.

4/ Les épanchements pleuraux: sont rares, peuvent étre liés a
un syndrome cave supérieur, a d’éventuels infarctus ou a une
vascularite pleurale
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Maladie de Behcet

aL’évolution et le pronostic de I'atteinte pulmonaire sont souvent tres
séveres

O les anévrismes des arteres pulmonaires: hemoptysie fatale par
érosion arterielle bronchique

O L'occlusion arterielle extensive: un cceur pulmonaire chronique.



Figure 12. Patiente de 62 ans présentant des anévrismes des artéres
pulmonaires dans le cadre d’une vascularite étiquetée maladie de Behcet.
Acquisition TDM montrant la présence de dilatations anévrismales des
artéres pulmonaires proximales avec thrombus mural a gauche.



Complications évolutives

- Les complications pulmonaires doit systematiqguement
faire discuter:

O progression et exacerbation de la PID

d MAIS surtout éliminer:
1/pneumopathie médicamenteuse
2/infection: mde immunodéprimé ou présentant DDB
3/néoplasies: fumeurs, lymphome(sd sjogren)
4/maladie thromboembolique(SAPL, lupus)



Conclusion

dLes pneumopathies interstitielles diffuses (PID) sont fréguentes dans
les connectivites et conditionnent de maniere importante le pronostic
vital des patients

d Le CT thoracique a haute résolution et 'exploration fonctionnelle
respiratoire (fonctions pulmonaires) sont indispensables a leur
évaluation

O La stratégie therapeutique devrait idéalement, pour chaque cas, faire
I'objet d’'une réunion de consensus multidisciplinaire



Mercl de votre attention



