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OBSERVATION

• Décembre 1987 : 
- patient de 59 ans, fumeur (66 paquets x années)
- dyspnée depuis 2 ans
- râles crépitants à l'auscultation











OBSERVATION (suite)

• Exploration fonctionnelle :
VEMS/CVF : 62 % CVF : 81 % th CPT : 80 % th
KCO : 28 % th PaO2 : 6,8 kPa

• 12.02.1988 : « cet homme présente un syndrome curieux 
associant des signes de fibrose et d’emphysème »

• Biopsie pulmonaire (29.02.1988) : 
pneumopathie interstitielle commune et emphysème







EMPHYSÈME DANS LA FIBROSE 
PULMONAIRE IDIOPATHIQUE

Schwartz et al (1991)
Wells et al (1997) 
Doherty et al (1997)

CAS CLINIQUE

Hiwatani et al, 1993
Aquino et al, 1994
Tonelli et al, 1997



SYNDROME DE FIBROSE DES BASES –
EMPHYSÈME DES SOMMETS PULMONAIRES 
ASSOCIÉS

C. Youakim, V. Cottin, R. Frognier, J.Y. Bayle, 
J.F. Cordier
(15 cas – 6e CPLF, janvier 2002)

Rev Mal Respir 2002 ; 19 (hors série) : 1S9





CARACTÉRISTIQUES DES PATIENTS

• 60 hommes, 1 femme
• Age moyen : 60 ans (36-84)
• Fumeurs (19) ou ex-fumeurs (42)
• Tabagisme moyen : 46 paquets x années 

(57 pour les fumeurs)



DONNÉES CLINIQUES

• Dyspnée : 100 %

• NYHA grade I : 16 %; grade II : 38 % ; 
grade III : 38 % ; grade IV : 8 %

• Toux (48 %) ; expectoration (36 %)

• Hippocratisme digital : 43 %

• Crépitants (87 %) ; sibilances (13 %)
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TROIS PROFILS TOMODENSITOMÉTRIQUES 
(Brillet PY et al, 2009)

PREMIER PROFIL
• Emphysème généralisé 
• Zone de transition emphysème-fibrose

SECOND PROFIL
• Emphysème sous-pleural (paraseptal) prédominant
• Augmentation de taille des bulles de haut en bas (confluence) ; 

bulles à parois épaisses des bases et fibrose alentour

TROISIÈME PROFIL
• Emphysème des sommets
• Fibrose des bases
• Atteintes séparées



TYPE HISTOPATHOLOGIQUE 
DE FIBROSE

• 8 cas avec analyse histopathologique
• Pneumopathie interstitielle commune, 5 ; 

pneumopathie interstitielle desquamative, 1 ; 
pneumopathie organisée, 1 ; inclassable, 1



HYPERTENSION ARTÉRIELLE   
PULMONAIRE (HTAP)

• PAP systolique ≥ 45 mm Hg
- 47 % lors du diagnostic
- 55 % au cours de l'évolution

• Cathétérisme (6 patients)
PAP moyenne 40 mm Hg



PRONOSTIC 

• Survie à 5 ans : 54,6 %

• Médiane de survie : 6,1 ans



PAPs ≥45 mm Hg

PAPs < 45 mm Hg



DIMINUTION DE SURVIE ASSOCIÉE À L’HTAP
(Mejía M et al, 2009)

• Emphysème chez 31/110 patients (28) avec fibrose 
pulmonaire et emphysème

• Patients avec emphysème et fibrose :
– désaturation plus élevée au repos et à l’effort
– score de fibrose plus élevé
– PAPs plus élevée
– médiane de survie plus basse (25 vs 34 mois ; p = 0,01)

• Deux plus importantes variables de mortalité
– CVF < 50 % pred
– PAPs ≥ 75 mmHg



RÉDUCTION ISOLÉE DU TRANSFERT DU CO
(Aduen et al, 2007)

• Exploration fonctionnelle de 38 095 patients de la Mayo 
Clinic

• Cas avec TLCO < 70 % Th avec volumes pulmonaires 
normaux : 179, dont 27 avec TDM et échographie 
cardiaque

• 13 avec emphysème (TDM), dont 11 avec un processus 
restrictif associé

• Emphysème et fibrose combinés chez 6 patients (22 %)
• Cas avec emphysème : tabagisme plus élevé, TLCO plus 

abaissé, HTAP plus fréquente (PAPs : 62 ± 31 vs 37 ± 9)



ETIOLOGIES OF SEVERE CO DIFFUSION 
COEFFICIENT REDUCTION

(Kiakouama L et al, 2010, submitted)

• All consecutive pulmonary function tests at Louis 
Pradel Hospital between January 1,2003 and 
December 31, 2008, with at least 1 KCO 
measurement < 40 % of pred

• 5,576 successive patients of whom 201 (3.6 %) had 
KCO < 40 of pred.
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CPFE ET CANCER
(Kitugachi Y et al, 2009)

• Série de 47 patients, comparée à une série de 82 patients 
avec BPCO-emphysème dominant

• Tabagisme à 58,7 et 59,4 paquets  x années respectivement

• Cancer bronchique :
CPFE BPCO

Total 22 (46,8 %) 6 (7,3 %) p < 0.01
Epidermoïde 12 (54,5 %) 3 (50,0 %)
Adénocarcinome 7 (31,8 %) 3 (50 %)
Autres 3 3



CAS CLINIQUE

• Patiente de 28 ans
• Tabagisme : 5 à 6 cigarettes/jour pendant 10 ans (< 5 PA)

Cannabis, 1 à 2 joints hebdomadaires, pendant environ 5-
6 ans

• Sclérodermie limitée découverte à l’âge de 15 ans
• Syndrome de Raynaud, ulcérations pulpaires des doigts, 

reflux gastro-oesophagien gênant
• Dyspnée légère
• Râles crépitants fins des 2 bases pulmonaires :



EXPLORATION FONCTIONNELLE RESPIRATOIRE

CVF : 3,65 L (99 % Th)
VEMS/CV : 65 % (78 % Th) 
VEMS : 2,39 L → 2,88 L (+ 20 %)
CPT : 108 % Th
VR/CPT : 116 % Th
DLCO : 47 % Th ; KCO : 46 % Th (84 % Th en 1998)



GAZOMÉTRIE
Pa02 repos : 13,8 kPa
PaO2 effort (50 w, 10 mn) : 10,2 kPa

ECHO CŒUR
PAPs : 30 mmHg

LBA
Macrophages 86 % ; lymphocytes 10 % ; neutrophiles 4 %

AUTO-ANTICORPS 
Anticorps antinucléaires : 1/5120
Anticorps anti-U1RNP : positifs























COMBINED PULMONARY FIBROSIS 
AND EMPHYSEMA SYNDROME IN 

CONNECTIVE TISSUE DISEASE

(Cottin V et al, 2011, in press)













THE SYNDROME OF COMBINED PULMONARY 
FIBROSIS AND EMPHYSEMA

(Cottin V et Cordier JF, 2009)

Association de symptômes et manifestations cliniques, dont la probabilité 
de chacun d’être présent est augmentée par la présence des autres

• Tabagisme
• Dypsnée souvent sévère
• Spirométrie subnormale
• Réduction sévère du transfert du CO
• Hypoxémie d’exercice
• Imagerie caractéristique (emphysème centrolobulaire et/ou 

paraseptal, et opacités interstitielles évocatrices de fibrose)
• Fréquence  élevée d’hypertension pulmonaire
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