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Quelles PID ? 

Définir l’exploration fonctionnelle 

Points abordés 

•Repos : EFR 

•Test de marche de 6 min 

•Epreuve d’exercice 

•Altérations structure/fonction 

•Apport clinique de l’EFR de repos 

•Place de l’exploration à l’exercice 

Cadre de l’exposé 

FPI 



Lésions de l’appareil respiratoire au cours de la FPI 

Voies 

aériennes 

Territoires 

alvéolaires 

Vaisseaux 

Interstitium 

sous pleural 

Site 

Vuorinen K, J Histochem Cytochem 2008 

Prolifération épithéliale  



Voies 

aériennes 

Vaisseaux 

Interstitium 

sous pleural 

Site 

Fibrose hétérogène 

Bronchiolisation 

Territoires 

alvéolaires 

SOX2 

TTF1 

Plantier L, Thorax 2011 

Lésions de l’appareil respiratoire au cours de la FPI 

SOX2 



Voies 

aériennes 

Vaisseaux 

Interstitium 

sous pleural 

Site 

Territoires 

alvéolaires 

Nathan SD, AJRCCM 2007 Hanumegowda C, Chest 2012 

Lésions de l’appareil respiratoire au cours de la FPI 

Lésions microvasculaires 

Lésions 

macrovasculaires 



Voies 

aériennes 

Vaisseaux 

Interstitium 

sous pleural 

Site 

Epaississement de 

l’interstitium sous pleural 

Territoires 

alvéolaires 

Lésions de l’appareil respiratoire au cours de la FPI 

SOX2 



Retentissement 

Voies 

aériennes 

Territoires 

alvéolaires 

Vaisseaux 

Interstitium 

sous pleural 

Fibrose 

Capillaires 

Macrovasculaires 

Fibrose 

Site Lésions  Conséquences 

physiopathologiques 

↓Compliance 

↑Espace mort 

↑Postcharge VD (HTAP) 

↓Compliance 

↓Diffusion membranaire 

Shunt 

Limitation ventilatoire 

Inefficacité ventilatoire 

Limitation circulatoire 

 Dyspnée 

↓ Seuil tussigène Toux    

Lésions et leur retentissement fonctionnel au cours de la FPI 



EFR 

Voies 

aériennes 

Territoires 

alvéolaires 

Vaisseaux 

Interstitium 

sous pleural 

Fibrose 

Capillaires 

Macrovasculaires 

Fibrose 

Site Lésions  Conséquences 

physiopathologiques 

↓Compliance 

↓Compliance 

↓Diffusion membranaire 

Shunt 

Trouble Restrictif 

↓DLCO 

Hypoxémie 

Lésions et leur retentissement fonctionnel au cours de la FPI 

↑Espace mort 

↑Postcharge VD (HTAP) 



Wémeau-Stervinou L, Respir Med 2012 N=32 (FPI, PINS idiopathique) 

Hétérogénéité des lésions et de leur retentissement 

fonctionnel au cours de la FPI 



Nathan SD, Chest 2007 N=118 

Hétérogénéité des lésions et de leur retentissement 

fonctionnel au cours de la FPI 



Hétérogénéité des lésions et de leur retentissement 

fonctionnel au cours de la FPI 

N=1156 Du Bois RM, AJRCCM 2011 

Le trouble ventilatoire restrictif est peu corrélé 

•Aux anomalies des échanges gazeux (DLCO, PaO2) 

•Au retentissement clinique (dyspnée, qualité de vie, distance de marche) 



Intérêt clinique de l’exploration 

fonctionnelle de repos 



Place des EFR pour le diagnostic 

positif des PID fibrosantes ?  

ATS/ERS 2001 ATS/JRS/ALAT/ERS 2012 

Fibrose pulmonaire idiopathique  

Pas de rôle dans le diagnostic positif de FPI 



Place des EFR pour le diagnostic 

différentiel des PID fibrosantes ?  

Martinez & Flaherty, PATS 2006 



Place des EFR pour le diagnostic 

différentiel des PID fibrosantes ?  

Fell CD, AJRCCM 2010 

Approche systématique 

 

N=135 

TDM sans rayon de miel 

Biopsie pulmonaire 

L’EFR seule ne distingue pas les PID entre elles 



Place des EFR pour l’évaluation pronostique ?  

Cas de la Fibrose Pulmonaire Idiopathique 

D’après King, AJRCCM, 2001 



Place des EFR pour l’évaluation pronostique ?  

Histoire naturelle de la FPI  

Ley B, AJRCCM 2011 

Behr J, Respir Res 2009 



King, Pardo, Selman, Lancet 2011 

Place des EFR pour l’évaluation pronostique ?  

Histoire naturelle de la FPI  



N=1156 Du Bois RM, AJRCCM 2011 

EFR dans l’évaluation pronostique au cours de la FPI 

La mortalité est associée de 

façon indépendante à :  

 

- CV initiale <80% 

 

- DLCO initiale < 45% 

 

- Déclin de CVF>5% en 6 mois 

 

- Déclin de DLCO >15% en 6 

mois 



Intérêt de l’évaluation à l’exercice 

Test de marche de 6 minutes 

Epreuve d’exercice cardio-respiratoire 



Test de marche de 6 minutes 

<182 m 

182-366 m 

>366 m 

Flaherty KR, AJRCCM 2006 N=197 



Test de marche de 6 minutes 

Distance parcourue et désaturation 

Du Bois RM, AJRCCM 2011 N=822 

Nishiyama, Eur Respir J 2010 N=87 

Le test de marche apporte des informations pronostiques 

supplémentaires  par rapport à l’EFR de repos 

Seuil : 88% (HR >3) Flaherty KR, AJRCCM 2006 



Fell CD, AJRCCM 2009 

Intérêt pronostique de l’épreuve 

d’exercice cardio-respiratoire?  

N=117 FPI 

La VO2max est peu ou pas associée à la mortalité 



Intérêt pronostique de l’exploration à l’exercice ?  

Miki K, Respir Med 2003 

N=41 



Intérêt de l’exploration à l’exercice ? 

Imputabilité de la limitation à l’exercice  

Manali ED, BMC Pulm Med 2010 N=25 



Exploration fonctionnelle dans la FPI 

Synthèse 

FPI : Lésions hétérogènes 

Retentissement fonctionnel hétérogène 

Capacité d’exercice 

(Test de marche) 

La mortalité est associée de façon indépendante à   

- CV <80% et/ou déclin > 5%  en 6 mois 

- DLCO < 45% et/ou déclin >15% en 6 mois 

- DM6 < 250 m et/ou déclin >26m en 6 mois 

- SpO2 < 88 % au test de marche 

Echanges gazeux  

(DLCO) 

Restriction  

(Volumes pulmonaires) 

Pronostic 



Perspectives : Développement technologique 

Relations structure / fonction 

Détection précoce des lésions des 

voies aériennes 

Analyse de l’air expiré 

Interactions cardiopulmonaires 

à l’exercice 

Nez électronique 

Composés organiques volatils 

Débit cardiaque non invasif 

•Bioimpédance 

•Bioréactance 



Merci de votre attention 


