Le PO
Fibrose Pulmonaire ldiopathique

Jean-Marc Naccache
Service de Pneumologie
Hopital Tenon, Paris

@ Hopitaux

T e NN

ASSISTANCE @~ HOPITAUX
PUBLIQUE DE PARIS




Epidémiologie et clinique de la

FPI

. Homme fumeur de plus de 50 ans
Pr®valence a 14 ~ 28]/
Il ncidence a 7 7 97100

- 4400 nouveaux cas/an en France
. Début insidieux > 6 mois

Nallysnik, Eur Respir Rev 2012



Pronostic de la FPI

Médiane de survie: 2 a 4 ans
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RECOMMANDATIONS

Recommandations pratiques pour le () crossvart
diagnostic et la prise en charge de la fibrose
pulmonaire idiopathique. Elaborées par le
centre national de référence et les centres
de compétence pour les maladies
pulmonaires rares sous |’égide de la Société
de pneumologie de langue francaise
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Algorithme diagnostique

FPl suspectée

~ Cause Identifiée de PID?

(connectivite, médicament,

exposition, ...)
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Biopsie pulmonaire NON PIC ———y

PIC

PIC possible / probable

Fibrose inclassable
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Cottin, Rev Mal Respir 2013




Présence des 4 criteres

- Prédominance basale et sous pleurale des
anomalies

- Réticulations

- Rayon de miel avec ou sans bronchectasies de
traction

- Aucun des élements considérés comme
incompatible avec une PIC




Présence des 3 criteres

- Prédominance basale et sous
pleurale des anomalies

- Réticulations

i Wam
br ctasies de traction

- Aucun des élements considérés
comme incompatible avec une PIC

- Prédominance au sommet ou a la
partie moyenne

- Prédominance péribroncho-
vasculaire

- VD plus étendu que les réticulations
- Micronodules diffus

- Kystes non contigus

- Mosaique/Piegeage

- Condensation segmentaire ou
lobaire




Histologie

PIC typique

Présence des 4 criteres

- Fibrose/distorsion architecturale + /- rayon
de miel a distribution sous-pleurale et para-
septale

- Atteinte hétérogene du parenchyme par la
fibrose

- Foyers fibroblastiques

- Pas d@lement en faveur d@n diagnostic
différentiel




PIC probable

- Fibrose/distorsion
architecturale + /- rayon
de miel e-ehstrbuten-

sous-ployralo ot nara.
septate

- Absence soit:
Aldtteinte hétérogeéne
du parenchyme par la
fibrose

Ale foyers
fibroblastiques

- Pas d@&lément en
faveur daun diagnostic
différentiel

PIC possible

- Fibrose
parenchymateuse
disséminée ou diffuse
avec ou sans
Inflammation
Interstitielle

- Absence d@utre critere
de PIC

- Pas d@lément en
faveur daun diagnostic
différentiel

Exclusion de la PIC

- Membrane hyaline
PO
- Granulomes

- Inflammation
interstitielle a distance
du RM

- Anomalies
prédominantes centrées
sur les VA

- Autres signes
suggerant un autre
diagnostic




TABLEAU TDM TABLEAU HISTOPATHOLOGIQUE CLASSIFICATION FPI

PIC certaine Pas de biopsie

PIC certaine

PIC probable
PIC certaine oo i m) FPI CERTAINE

PIC possible

Fibrose inclassable

PIC possible PIC certaine

PIC possible PIC probable

.............................................................................................................................................................................

PIC possible
PIC possible + P » FPI PROBABLE

Fibrose inclassable

.............................................................................................................................................................................

Non compatible avec PIC + PIC certaine FPI POSSIBLE




Traitement de la FPI

Avant 2000

Idiopathic Pulmonary Fibrosis: Diagnosis and Treatment
International Consensus Statement

ADOPTED BY THE &

Aprés 2000




Les recommandations de 2000
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Argumentaire: 10 a 30% des patients s@meliorent



Les facteurs de bon pronostic

< 80T
rIT1Aale 58X,
Shorter symptomatic perind (= 1 yr) with less dyspriea,
relatively preserved lurg function
Fresence of ground 4:1:1. arnnd reticular opacities on
HECT
[nereased proportion of lmphocytes (20 to 29%) m BAL

fluid

A beneficlal response %]

nitial corticosteroid therapy

A history of “ourrert” cigarette smoking at the time of
diagnosis has been assoclated with mproved survical-
This finding remains unexplained




The New England Journal of Medicine

A PRELIMINARY STUDY OF LONG-TERM TREATMENT WITH INTERFERON
GAMMA-1b AND LOW-DOSE PREDNISOLONE IN PATIENTS WITH IDIOPATHIC
PULMONARY FIBROSIS

RoLF ZiescHe, M.D., ELisaABeTH HOFBAUER, B.S., Karin Wittmann, M.D., VEnTZISLAY PeETkov, M.D.,
AND LuTtZz-HENNING BLock, M.D.

Prednisolone Alone Interferon Gamma-1b
plus Prednisclone
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=  Total Lung Capacity

collagene | et Il
ADiminution de la synthése de
TGFD

Partial Pressure of
Artaerial Oxygen at Rest




Top départ des essais
thérapeutiques

Avant 2000 Apres 2000

3 essais 11 essais
114 patients 2861 patients



