Une nouvelle classification

Editorial

des pneumopathies interstitielles idiopathiques

Le roi est mort. Vive le roi !
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Depuis 30 ans, chaque décennie est marquée par une
évolution, si ce n’est un progres, dans la prise en charge dia-
gnostique des pneumopathies interstitielles idiopathiques.
Dans les années 1970-80, le lavage broncho-alvéolaire nous a
permis d’accéder au poumon « profond » fixant pour long-
temps notre attention sur la composante alvéolaire de ces
maladies. Les années suivantes ont vu 'avénement du scanner
en coupes fines et en haute résolution, donnant acces a des
véritables coupes anatomiques pulmonaires du vivant du
patient. Dans le méme temps, le développement de la chirur-
gie minimalement invasive vidéo-assistée autorisait la réalisa-
tion des biopsies pulmonaires chirurgicales dans des condi-
tions de morbidité et de mortalité plus acceptables. Ces
progres amenaient logiquement a reprendre les corrélations
anatomo-radiologiques et A analyser avec un regard neuf les
biopsies pulmonaires de nos patients. Ce travail d’analyse a été
fait pendant les années 1990. Il a permis la clarification de
lentité fibrose pulmonaire idiopathique, maintenant ratta-
chée a'aspect anatomopathologique de pneumopathie inters-
titielle commune, et a abouti 4 la proposition de criteres dia-
gnostiques consensuels de la fibrose pulmonaire idiopathique
[1]. Ce travail a également conduit a I'établissement d’une
nouvelle classification des pneumopathies interstitielles idio-
pathiques, par un comité d’experts nord-américains, euro-
péens et japonais, auquel ont contribué de nombreux experts
francais [2]. Fruit de la collaboration exemplaire de cliniciens,
radiologues et anatomopathologistes, cette classification
reflete 'indispensable travail en commun que nécessite la prise
en charge des patients atteints de pneumopathies infiltrantes
diffuses. La publication d’une adaptation francophone de cette
classification devenait urgente afin d’homogénéiser notre
vocabulaire et de permettre que la multiplicité des acteurs de la
prise en charge parlent le méme langage. Le caractere multidis-
ciplinaire des auteurs de cette adaptation frangaise devrait
assurer sa diffusion au-dela des frontieres de la pneumologie.
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Cette nouvelle classification ne s’est pas faite & partir de
rien. Elle est 'évolution de la classification proposée dans les
années 1970 par Liebow [3], anatomopathologiste nord-
américain qui futavec Carrington un précurseur de 'anatomie
pathologique des pneumopathies interstitielles (tableau ).
Elle a également bénéficié¢ du travail de pionniere d’une autre
anatomopathologiste américaine, Anna-Luise Katzenstein,
qui a contribué au remembrement de cette classification, en
décrivant I'aspect anatomopathologique de la pneumopathie
interstitielle aigué [4], et en isolant une entité mal nommée, la
pneumopathie interstitielle non spécifique [5], maintenant
intégrée dans la nouvelle classification. En 1998, Katzenstein
et Jeffrey Myers proposaient une classification anatomopatho-
logique de la fibrose pulmonaire idiopathique, qui laissait
entrevoir la classification actuelle [6].

Cette nouvelle classification voit disparaitre la pneumo-
pathie interstitielle & cellules géantes, dont la nature profes-
sionnelle (exposition aux métaux durs) a été reconnue, ce qui
Iexclue dorénavant des maladies idiopathiques. Certains
regretteront la mise en retrait de la bronchiolite oblitérante
avec pneumonie organisée, dont 'acronyme particuli¢rement
sensuel (BOOP) avait facilité le succes, au profit de la seule
« pneumonie organisée cryptogénique », ce qui a le mérite de
la clarté, cette maladie n’ayant rien de bronchiolaire dans sa
présentation clinique et radiographique. Pourquoi ’avoir qua-
lifiée de cryptogénique plutdt qu'idiopathique ? Il faut proba-
blement voir ici la marque de l'influence de nos collegues
anglais au sein du groupe de travail. Paradoxalement, les
experts ont choisi de maintenir la dénomination tellement
décriée de pneumopathie interstitielle desquamative, plutot
que d’évoluer vers le terme plus descriptif de pneumopathie a
macrophages alvéolaires. L'occasion semblait pourtant bonne
d’éliminer un adjectif trompeur. Il faudra sans doute attendre
30 autres années avant que cette vraie fausse desquamation ne
disparaisse des ouvrages pneumologiques. Par ailleurs, la bron-
chiolite respiratoire avec pneumopathie interstitielle apparait
dans cette classification, posant d’autres questions : quelles
sont les limites avec la pneumopathie interstitielle desquama-
tive ? S’agit-il réellement d’une maladie idiopathique alors que
le tabac apparait comme un facteur étiologique primordial,
comme pour la pneumopathie interstitielle desquamative ? La
question du maintien de la pneumopathie interstitielle lym-

Tableau I.
Classification de Liebow des pneumopathies interstitielles.

Pneumopathie interstitielle commune (usuelle)
Pneumopathie interstitielle desquamative

Bronchiolite oblitérante avec pneumopathie interstitielle
Pneumopathie interstitielle lymphoide

Pneumopathie interstitielle a cellules géantes
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phoide dans cette classification se posait également : si la pré-
sentation clinique et radiologique est celle d’une pneumopa-
thie interstitielle, il s’agit plus d’une hyperplasie lymphoide
pulmonaire diffuse, et sa forme idiopathique est totalement
exceptionnelle. Le point le plus neuf de cette classification
tient sans doute a l'installation de la pneumopathie intersti-
tielle non spécifique comme une entité anatomoclinique a part
entiere, caractérisée par un aspect anatomopathologique par-
ticulier et par un meilleur pronostic que la fibrose pulmonaire
idiopathique. Ici plus qu’ailleurs le role de 'anatomopatholo-
giste est fondamental étant donné la faible valeur diagnostique
du scanner dans cette entité.

Nous touchons ici une des limites fondamentales de cette
classification qui repose en grande partie sur les données ana-
tomopathologiques. En pratique quotidienne, seulement 15 4
20 % des patients porteurs de pneumopathie interstitielle
idiopathique sont biopsiés [7]. En outre, les criteres anatomo-
pathologiques du diagnostic n’ont pas fait 'objet de valida-
tion, et peu d’anatomopathologistes, en France comme
ailleurs, ont I'expertise nécessaire 2 la reconnaissance de ces
pathologies, ce quillustrent des taux de concordance entre
pathologistes souvent faibles méme dans des études prospecti-
ves faisant intervenir des experts des pneumopathies intersti-
tielles [8]. La circulation des lames de prélevements pulmonai-
res réalisés dans ce type de pathologie doit étre la regle, et on
peut regretter que n’existe pas en France un centre de référence
anatomopathologique des biopsies pulmonaires qui donnerait
un avis dans les cas difficiles, & U'instar de ce qui a été fait pour
le mésothéliome.

Ce retour vers I'anatomopathologie peut paraitre para-
doxal & une époque o1 dans tous les champs de la médecine se
développent les moyens non invasifs du diagnostic et du trai-
tement. Il traduit cependant la volonté de reprendre le pro-
bleme a la base, en retournant voir les lésions, apres avoir
constaté I'échec des thérapeutiques anti-inflammatoires classi-
ques.

Nous vivons actuellement une époque toute 2 fait nou-
velle dans'appréhension des pneumopathies interstitielles dif-
fuses en général, et de la fibrose pulmonaire idiopathique en
particulier, avec la genése d’hypotheses physiopathologiques
nouvelles [9] et la floraison des essais thérapeutiques. Des
molécules anciennes ou récentes sont en cours d’évaluation :
interféron-gamma [10], antagoniste de I'endothéline, anti-
TNF, anti-oxydant, inhibiteur de la tyrosine kinase du PDGF,
etc. Lérablissement de criteres diagnostiques consensuels,
d’un vocabulaire commun et d’une classification mondiale-
ment acceptée, était un préliminaire indispensable pour le
développement de ces protocoles thérapeutiques. Gageons que
le progres de nos connaissances permettra de comprendre la
physiopathologie de ces maladies et d’en améliorer le pronos-
tic.
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