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Fibrose pulmonaire idiopathique

• Définition : Selon critères ATS - ERS 
2001  des Pneumopathies interstitielles 
idiopathiques

    UIP
    NSIP
    COP
    RBILD
    DIP
    LIP

    AIP    
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Fibrose pulmonaire idiopathique

• Imagerie typique

• Ou histologie de type UIP
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1- Pourquoi greffer la FPI ? 

• Médiane de survie de la FPI (UIP) : 
 2.5 à 3.5 ans après diagnostic 

• PINS fibreuse = survie proche

(Consensus idiopathic interstitial  Pneumonia -  ATS - ERS 2001)
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• Exacerbation 
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CV et DLCO des 38 
patients DCD sur 168

Martinez et al, Ann 
Intern Med 2005
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• 2003 : Pas de traitement reconnu 
significativement efficace  

• 2010 : Pirfenidone ? Efficacité de 
30% sur la survie sans progression, 

Cochrane Database Syst Rev. Sep 2010

Cochrane Database Syst Rev. 2003
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2- Quand ?

    Améliorer la survie d’une pathologie très évoluée

• Tenir compte délai d’attente moyen selon les 
centres 

• Éviter la super urgence ; ABM  > 50% de 
décès dans les fibroses …

•  Gravité       évolutivité     instabilité

dimanche 24 octobre 2010



Quand adresser dans un centre de 
greffe ?

• Dès le diagnostic posé d’UIP (ou de 
PINS de forme fibreuse)
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Quand mettre sur liste ?

Preuve histologique ou radiologique d’UIP 
et 1 critère au moins  : 

• DLCO < 39% 
• Perte de > 10% de capacité vitale en 6 mois
• SaO2 < 88% au TM6
• Score de fibrose (rayon de miel) > 2 au TDM
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Quand mettre sur liste ?

Preuve histologique de NSIP           
et 1 critère au moins : 

• DLCO < 35% 
• Perte de > 10% de capacité vitale  ou de 

> 15% de DLCO  en 6 mois
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3- Mono ou bipulmonaire ?

• Mono : suffisant, geste opératoire moins lourd, 
selon disponibilité de greffons

• Bi : mieux ? évite cancer sur poumon natif, 
retarde bronchiolite?  meilleure survie ?
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Survie moins bonne que 
les autres indications …

Mais meilleure que la survie 
spontanée de la FPI

AJRCCM 2000 161 1172
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Conclusion

• Ne pas inscrire trop tard… 
• Contrairement à d’autres 

indications : BPCO et  
Eisenmenger 
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