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INTRODUCTION

Les dilatations des bronches ont été décrites initialement par René-Théophile-Marie-
Hyacinthe Laénnec en 1819. Elles ont ensuite été précisées par William Osler et enfin classifiées
selon leur aspect bronchographique par Reid en 1950(1). Elles sont définies par une dilatation
des parois bronchiques(2) résultant d’une inflammation chronique. Celle-ci est entretenue par
des colonisations (ou infections) bactériennes, elles-mémes favorisées par 1’inflammation. Il
s’agit donc d’un cercle vicieux physiopathologique bien décrit par Cole(3) en 1986. Les
bronchectasies constituent une maladie chronique et peuvent entrainer une bronchorrhée simple
mais invalidante par son abondance, des hémoptysies parfois majeures, des surinfections
régulieres (notamment & Pseudomonas.aeruginosa) et pouvant justifier des lobectomies de
propreté. Elles peuvent également étre responsables d’une insuffisance respiratoire chronique,

d’une hypertension pulmonaire voir de déces.

La prévalence des bronchectasies est estimée entre 2 et 6 pour 100 000 habitants mais
s’éléve nettement avec 1’age jusqu’a 270 pour 100 000 au-dela de 75 ans (4). Cette prévalence
est en augmentation notamment du fait des avancées en termes d’imagerie mais également du
fait de I’individualisation de populations au sein desquelles cette pathologie doit étre de plus en
plus recherchée. A titre d’exemple il a été mis en évidence récemment que les patients porteurs
de BPCO présentaient des bronchectasies dans 30 a 60% des cas et que ce nouveau phénotype
BPCO/bronchectasie était associé a une mortalité plus importante(5). Il semble donc légitime de

les rechercher chez tout patient nouvellement diagnostiqué BPCO.

Jusqu’a ces dernicres années les bronchectasies étaient essentiellement définies par leur
aspect scannographique et par une symptomatologie respiratoire souvent commune. De

nombreuses études menées au cours de la derniere décennie ont montré que [’aspect
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radiologique, qui reste essentiel au diagnostic des bronchectasies (6,2), n’est pas suffisant pour
caractériser cette pathologie dans son ensemble et la prendre en charge de maniére adéquate. En
effet 1’aspect radiologique des bronchectasies ainsi que leur distribution ne sont pas connus

comme permettant de préjuger d’une étiologie particuliére a ses anomalies.

Les bronchectasies s’intégrent dans plusieurs grands cadres nosologiques. Le premier
niveau de classification est constitué par les formes primitives, secondaires ou idiopathiques.
Définir précisément 1’étiologie de ces bronchectasies impose donc un bilan précis et exhaustif (2)
afin de détecter une pathologie sous-jacente et assurer une prise en charge spécifique. La
majorité des données de la littérature porte sur les bronchectasies dans leur ensemble sans les
différencier en fonction de leurs étiologies, exception faite de la mucoviscidose. Pourtant ces
étiologies incluent des pathologies tres variées allant de la dyskinésie ciliaire a la tumeur
compressive ce qui laisse supposer des mécanismes physiopathologiques, des terrains sur
lesquels ils se développent et des répercussions fonctionnelles respiratoires et sur la flore

microbienne bronchique différents.

Nous avons donc réalisé une étude rétrospective portant sur des patients atteints de
bronchectasies et suivis en service de pneumologie conventionnelle afin de préciser les différents

phénotypes cliniques, fonctionnels et bactériens selon 1I’étiologie des bronchectasies.
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MATERIELS ET METHODES

Population étudiée :

Cette étude est rétrospective, monocentrique, réalisée en milieu adulte pneumologique.
Nous avons interrogé la base de données informatisées du Centre Hospitalier Universitaire de
Nice. Les patients venus en hospitalisation conventionnelle ou programmée dans le service de
pneumologie entre janvier 2002 et Décembre 2012 avec un diagnostic principal (DP), relié (DR),
associe significatif (DAS), ou associé documentaire (DAD) de bronchectasies (J47 de la CIM 10

et 11) ont été extraits de cette base.

Parmi tous ces patients sélectionnés, les cas retenus étaient ceux dont le diagnostic de
bronchectasies (dilatations des bronches) a été validé et retenu si au moins 1’un des critéres

suivants était présent :

1) Existence d’un scanner thoracique consultable et montrant des bronches avec un ratio
diamétre bronchique / diametre artériel > 1 ou une absence de diminution du calibre bronchique
avec visualisation des bronches a moins d’lcm de la plévre et exclusion des formes de

bronchectasies par traction.

2) Si aucun scanner n’était consultable mais qu’un compte-rendu de radiologue, réferent dans

I’imagerie thoracique, était présent et attestait la présence de bronchectasies.

3) Si aucun scanner ni compte-rendu radiologique n’était visualisable mais qu’un pneumologue
(hospitalier ou libéral) attestait dans ses comptes-rendus médicaux d’images d’un scanner avec

bronchectasies.

Les patients screenés ne répondant pas a 1’un de ces critéres étaient exclus.
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Recueil des données cliniques et paracliniques :

Le recueil de données a été fait de maniére rétrospective en utilisant le systéeme
informatisé de 1’hopital et les dossiers papiers de chaque patient inclus. Les données recueillies
portaient sur 1’age au diagnostic des bronchectasies, le sexe, le statut tabagique et 1’étiologie de
ces bronchectasies. Les nombreuses étiologies possibles ont été regroupées au sein de 10 grandes
classes nosologiques définies selon des mécanismes physiopathologiques communs ou proches,

voir Tableau 1.

Idiopathique Bilan exhaustif négatif

Tuberculose, Coqueluche, Rougeole, MAC, Légionnelle, Swyer-James,
Germe Indéterminé

Post infectieux

Indéterminée Pas de bilan étiologique ou absence d’informations
BPCO GOLD 1, 2, 3, 4 ou GOLD inconnu

Asthme Asthme simple, ABPA

Congeénital DCP, Syndrome de Young , DalAT, CFTRoses, X fragile

Déficit Immunitaire  Primitif ou secondaire

Auto-immunité Polyarthrite rhumatoide, Rectocolite hémorragique, Gougerot-Sjogren, GPA

K pulmonaire, ADP, Papillomatose trachéale,

Tumeur Malformation adenomatoide Kystique, CE

Autre RGO, RXTTT,Sténose bronchique, Sarcoidose, Thrachéomalacie

Tableau 1 : Classement des étiologies de bronchectasies au sein de 10 groupes nosologiques

Abréviations : ABPA : Aspergillose Broncho-pulmonaire Allergique, ADP : Adénopathie, CE : Corps étranger, CFTRoses : pathologies du géne
CFTR non mucoviscidosiques, DalAT : Déficit en alphal antitrypsine, DCP : Dyskinésie Ciliaire Primitive, GPA : Granulomatose avec Poly
Angéite, K : Cancer, MAC : Mycabactéries atypiques, RGO : Reflux Gastro-(Esophagien, RXTTT : Radiothérapie

Le diagnostic de bronchectasies idiopathiques n’était retenu qu’apres bilan incluant la
recherche d’un déficit immunitaire, d’une forme génétique (mucoviscidose, dyskinésie ciliaire
primitive, déficit en alphal antitrypsine, syndrome de Young et autres) et un interrogatoire sur
les antécédents d’infections respiratoires infantiles et tardives (Rougeole, Tuberculose,

Coqueluche).
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Le statut microbiologique eétait noté, soit sur visualisation directe d’un examen
cytobactériologique des expectorations (ECBC) ou d’un lavage bronchiolo-alvéolaire (LBA) si
ces derniers étaient présents, soit sur notification dans un courrier. Ces examens
microbiologiques étaient ainsi réalisés en état stable ou lors d’exacerbation. Les germes
enregistrés pour chaque cas étaient : Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus aureus sensible
et résistant a la méticilline, Haemophilus influenzae, Moraxella catharralis et les mycobactéries

atypiques.

Les données fonctionnelles respiratoires au repos (EFR) ont été recueillies sur les
courriers des patients, dans la base de données EFR du service de pneumologie, si applicable, ou
sur les comptes-rendus des collegues pneumologues hospitaliers ou libéraux. L’EFR consultable
la plus ancienne et I’EFR la plus récente (toutes deux hors exacerbation) ont été recueillies
permettant les cas échéants la mesure des variations de volume ou de débit rapportées au delta de

temps.

Etaient également recueillies les données portant sur la survenue de complications de ces
bronchectasies (hémoptysie, embolisation artérielle, lobectomie, pneumothorax, hypertension
pulmonaire, déces) ainsi que sur la présence de comorbidités (reflux gastro-cesophagien ou
hernie hiatale, sinusite chronique). Les informations concernant ces complications et
comorbidités étaient recueillies de la facon suivante : soit la présence de la complication ou
comorbidité était spécifiée soit I’information n’était pas donnée et la complication ou

comorbidité était classée par défaut comme non connue.

Pour des raisons de diagnostic, de pronostic et de modalités de prise en charge clinique,
les patients inclus seront classés en deux principaux groupes selon que les bronchectasies sont
lices a la mucoviscidose ou non (bronchectasies mucoviscidosiques versus non

mucoviscidosiques). Les cas seront également répartis selon qu’il s’agit de cas incidents ou
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prévalents. Pour suivre 1’évolution des grands cadres nosologiques, les patients seront répartis
selon que le diagnostic datait de la premicre partie de la période d’étude (2002 a 2006 inclue)

versus la deuxieme partie (2007 a 2012).

Analyse statistique :

Les variables continues sont exprimeées sous formes de médiane + écart type pour les ages
au diagnostic et au déces (avec calcul des quartiles 25 et 75), et sous forme de moyenne + écart
type pour les autres variables continues. Les variables nominales sont exprimées en ratio ou
pourcentage. Pour la comparaison de deux pourcentages dans deux groupes non appariés
d’effectifs supérieurs ou égaux a 5, le test du 2 a été appliqué. Si les effectifs étaient inférieurs a
5, le test de Fisher a été utilisé. La comparaison de variables continues d’échantillons non
appariés, s’est faite par le test t de Student si les échantillons étaient supérieurs a 30 ou suivaient
une loi normale, sinon un test non paramétrique U de Mann-Whitney était utilisé pour comparer

les 2 groupes ou bien le test de Kruskall ~Wallis si plus de 2 groupes étaient comparés.

Une valeur de p < 0,05 était considérée comme significative. Les analyses statistiques ont

été effectuées a I’aide du logiciel Statview version 5.0.
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RESULTATS :

Caractéristiques de la cohorte globale et de la sous population

« mucoviscidose »:

L’extraction de la base de données du CHU a identifié en 10 ans 410 cas potentiels.
Parmi ces cas, 53 patients (soit 13%) n’étaient pas retenus du fait pour 14 d’entre eux de
I’absence de scanner thoracique ou compte-rendu adéquat, et de 1’absence de bronchectasies au
scanner (les bronchectasies par traction relevant d’un mécanisme physiopathologique

foncierement différent ont bien sir été exclues) pour les 39 restants.

La Figure 1 représente les modalités de screening des patients. Nous avons séparé les
patients en 2 grands groupes : le groupe bronchectasies mucoviscidosiques représentait 13% de
la cohorte et le groupe bronchectasies non mucoviscidosiques représentait donc 87% des

patients.

Patients suspects de bronchectasies issus de la base de données,
N =410

Patients non inclus, N = 53 (13%)

Diagnostic de bronchectasies sur scanner, Absence de TDM thorax, N = 14

N = 357 (87%) - 2 comptes-rendus faits en ville
) - 12 absences de scanner

Cas prévalents, N = 185 TDM thorax réalisé, N = 39

Cas incidents, N = 172 - 11 bronchectasies par traction
- 2 tumeurs cavitaires

* vues ou décrites par un radiologue thoracique ou pneumologue .
- 26 absences de bronchectasies

v \’

Mucoviscidose Bronchectasies non
N =46 (13%) mucoviscidosiques
N =311 (87%)

Figure 1 : Représentation des patients sélectionnés, inclus et non inclus et leur répartition par groupes de

bronchectasies : mucoviscidosiques ou non mucoviscidosiques
Note : 87% des patients sélectionnés ont été inclus
Abréviations : TDM : tomodensitométrie
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Il y avait au total 185 cas prévalents et 172 cas incidents, les cas incidents étaient
significativement plus élevés dans le groupe des bronchectasies non mucoviscidosiques (161 cas

soit 52% versus 11 cas soit 24% dans le groupe des bronchectasies mucoviscidosiques).

Les résultats de la comparaison de ces 2 grands groupes nosologiques en termes de
caractéristiques démographiques, fonctionnelles, microbiologiques et de morbi-mortalité sont

présentés dans le tableau 2.

Total Cas de bronchectasies  Cas de Mucoviscidose
Caractéristiques non mucoviscidosique o]
N =357 N =311 N = 46

Données démographiques (N =357) (N =311) (N = 46)

Femmes - N (%) 218 (61) 187 (61) 31(67)

Sexe ratio F/H 1,51 1,51 1,40 NS

Incidence - N (%) 172 (52) 161 (52) 11 (24)

Cas Incident/ Cas Prévalent 1,07 1,07 0,31 0,0004
Statut tabagique (N =357) (N =311) (N =46) <0,0001

Histoire de tabagisme - N (%) 114 (32) 111 (36) 3(7)

Absence de tabagisme - N (%) 121 (34) 91 (29) 43 (93)

Non connu - N (%) 122 (34) 109 (35) 0 (0)
Age médian au diagnostic (N=332) (N =288) (N =44)

Années (p25-75) 56 (29-71) 61 (45-73) 2,5(0-23,5) 0,0001
Microbiologie dans 'ECBC (N =287) (N =243) (N =44)

Pseudomonas aeruginosa - N (%) 137 (48) 102 (42) 35 (80) <0,0001

Staphylococcus aureus - N (%) 87 (16) 49 (20) 38 (86) <0,0001

Mycobactéries atypiques - N (%) 7 73) 1(0.5) NS

Haemophilus influenzae - N (%) 84 (29) 70 (29) 14 (32) NS

Moraxella catarrhalis - N (%) 13 (5) 12 (5) 1(2) NS
EFR

VEMS, % prédite - N 65 + 29 (204) 63+ 30 (162) 69 + 25 (42) NS

DeltaVEMS, mL/an, - N -33 + 167 (118) -22 + 156 (83) -54 + 170 (35) NS
Comorbidités/Complications (N =357) (N =311) (N = 46)

Digestive haute (RGO et HH) - N (%) 33(9) 33(11) 0(0) 0,0202

Sinusite - N (%) 27 (8) 27 (9) 32 (70) < 0,0001

Hémoptysie - N (%) 90 (25) 72 (23) 18 (39) 0,0198

Embolisation si hémoptysie - N (%) 21 (23) 17 (24) 4 (22) NS

Lobectomie - N (%) 33(9) 31 (10) 2(4) NS

HTP - N (%) 16 (5) 16 (5) 0(0) NS
Décés ou greffe:

Total -N (%) 39 (11) 36 (12) 3(7)

Lié aux DDB - N (% DC total) 20 (52) 17 (59) 3(100) NS

Non lié aux DDB -N (% DC total) 18 (46) 18 (40) 0(0)

DC inconnu - N (% DC total) 1(2) 1(1)

Age médian au déces - années (min-max) 76 (22-94) 77 (47-94) 27 (22-36) 0,0045

Tableau 2 : Caractéristiques de la population totale et répartition au sein des groupes de bronchectasies

liées a la mucoviscidose ou non.

Abréviations : DC : déces, DDB : bronchectasies, ECBC : examen cytobactériologique des expectorations, HH : Hernie Hiatale, HTP :
Hypertension Pulmonaire, N : Nombre de cas, NS : non significatif, RGO : Reflux Gastro (Esophagien, VEMS : Volume Expiratoire
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Les principales différences entre les deux groupes concernaient, 1’age au diagnostic, le
statut tabagique, la colonisation a P.Aeruginosa et a S.Aureus ainsi que 1’age au décés. Le groupe
mucoviscidose majoritairement constitué de cas prévalents et transférés par les équipes
pédiatriques avait un age median de 2,5 ans versus 61 ans chez les bronchectasies non
mucoviscidosiques. Seuls 7% étaient fumeurs versus 36% chez les formes non
mucoviscidosiques (p< 0,0001) avec dans ce dernier groupe 35% de statut tabagique inconnu.
Les colonisations a P.Aeruginosa et a S.Aureus étaient retrouvées dans 80 et 86% des cas de
mucoviscidose versus 42% et 20% respectivement chez les formes non mucoviscidosiques
(p<0,0001). Enfin I’age au déces ou greffe était tres significativement plus jeune dans le groupe
mucoviscidose (27 ans versus 77 ans, p = 0,0045). Il n’était pas retrouvé de différence
significative entre les deux groupes concernant le sexe ratio, les données fonctionnelles

respiratoires ou les causes de déceés liées ou non aux bronchectasies.
Caractéristiques des bronchectasies non mucoviscidosiques :

Etiologies :

Les étiologies des bronchectasies non mucoviscidosiques sont réparties et détaillées dans

le Tableau 3 par ordre de fréquence.

Post infectieux Tuberculose (69), Coqueluche (19), Indéterminé (18), Rougeole (9), Mycobactérie atypique (6),

N =123 Swyer-James (1), Légionnelle (1),

Indéterminée

N = 66

BPCO .

N =32 GOLD 4 (5), GOLD 3 (9), GOLD 2 (1), GOLD 1 (3), GOLD inconnu (14)

:\(Ii:)pz)a;thlque Bilan étiologique exhaustif négatif

Congénital Dyskinésie ciliaire primitive (11), Déficit en alphal antitrypsine (2), Syndrome de Young (1),
N =15 pathologie du CFTR non mucoviscidosiques (1)

DEHAE | YT Déficit primitif (10), Secondaire a une hémopathie (2), Syndrome de Buckley (1), VIH (1)

N =14

Autre Reflux gastro-cesophagien (4), Post radique (4), Sarcoidose (1),

N=11 Trachéomalacie de cause indéterminée (1), Mounier-Kuhn (1)

ﬁsihlrge Asthme simple (5), Aspergillose broncho-pulmonaire allergique (5)

ﬁu:to;lmmunlte Polyarthrite (3), Rectocolite Hémorragique (2), Gougerot-Sjogren (1), Granulomatose avec polyangéite (1)
Tumeur Carcinome pulmonaire (2), Adénopathie compressive (1), Papillomatose trachéale (1),

N =6 Malformation Adenomatoide Kystique (1), Corps étranger (1)

Tableau 3 : Classification des 311 cas de bronchectasies non mucoviscidosiques par grand cadre nosologique
et nombre de patients dans chacune des étiologies.
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La répartition par fréquence des étiologies est présentée sur la figure 2. Les formes
primitives représentaient 10% des cas, les formes secondaires 60 % des cas, les formes

idiopathiques 9 % des cas et les formes indéterminées 21% des cas.

m Post infectieux

Indéterminée

mBPCO a% 3% 2% 2%
5%

W Idiopathique 5%\
Congénital
(DKC, Young,Def a1 antitrypsine)
m Deficit immunitaire
W Autre
(RGO, RXTTT, MK)
Asthme

W Auto-immunité

H Tumoral

Figure 2 : Répartition par fréquence des étiologies des bronchectasies non mucoviscidosiques de notre
cohorte de 311 patients

Abréviations : DCP : Dyskinésie Ciliaire Primitive, MK : syndrome de Mounier Kuhn, RGO : Reflux Gastro (Esophagien,
RXTTT : post-radiothérapie

La majorité des formes de bronchectasies (40%) étaient post infectieuses avec comme
premier germe responsable le bacille de la tuberculose (56% des cas), suivi de la coqueluche
(15% des cas) et des pneumopathies communautaires (15% des cas) sans germe déterminé, puis

de la rougeole (7%) et enfin des mycobactéries atypiques (5%) (Figure 3).

5% 1%

7%

B Tuberculose
B Coqueluche
M Indéterminée
Rougeole
Mycobactéries atypiques
W Swyer James

Figure 3 : Répartition des agents infectieux responsables de bronchectasies
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La BPCO apparaissait responsable de 10% des bronchectasies, les causes congénitales de
méme que les déficits immunitaires (en majorité primitifs) étaient impliqués dans 5% des cas et
la somme des causes tumorales, auto-immunes, asthmatiques, chimiques et mécaniques

représentaient seulement 10% de ces étiologies non mucoviscidosiques.

Il restait donc 30% de patients porteurs de formes de DDB de cause non connue, un tiers
d’entre eux avait réalisé un bilan étiologique exhaustif s’avérant négatif et permettant de les
classer en formes idiopathiques. La figure 4 représente ainsi 1’évolution de la fréquence des
bronchectasies de cause indéterminée (n’ayant pas bénéficié d’un bilan étiologique exhaustif),
idiopathique ou identifiée entre 2002 et 2006 versus 2007 et 2012. Les formes indéterminées
seraient en baisse depuis 2006 au profit des formes idiopathiques ou de causes identifiées, mais

cette différence n’était pas statistiquement significative.

100% -
90% -
80% -
70% -
60% ] . . ’
50% - B Etiologie retrouvée
40% - M Idiopathique
30% - , .
Indéterminée
20% -
10% T 22% (34) 18% (22)
0% T )
<2006 p =0,2071 2007-2012
155 cas 133 cas

Figure 4 : Evolution en pourcentage des étiologies de bronchectasies non mucoviscidosiques de 2002 a 2012

selon la date de diagnostic (avant ou apreés 2006).
Le nombre de patients concernés est présenté entre parenthéses.

Caractéristiques phénotypiques des sous-groupes de bronchectasies non mucoviscidosiques:
Les différences démographiques, fonctionnelles, microbiologiques ainsi que les
comorbidités, les complications et la mortalité entre les 10 groupes étiologiques de

bronchectasies non mucoviscidosiques sont présentées dans le Tableau 4.
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Démographie et tabagisme :

L’analyse montre que les bronchectasies dues a la BPCO ou au groupe « autre » (RGO : 4
patients et radiothérapie : 4 patients) étaient préférentiellement retrouvées chez les hommes. A
I’inverse les formes idiopathiques, auto-immunes, a composante asthmatique, de cause inconnue,

post infectieuses et congeénitales étaient plus fréquemment retrouvées chez les femmes.

Concernant le caractére incident ou prévalent du diagnostic de bronchectasies, celui-ci
était fait de maniére plus prévalente pour les formes congénitales, dues a un déficit immunitaire,

post infectieuses ou d’étiologie inconnue.

L’4ge médian au diagnostic était trés significativement différent selon 1’étiologie des
bronchectasies avec pour les formes congénitales et les déficits immunitaires (dont 12/14 étaient
primitifs) des ages médians a 20 et 29 ans respectivement, avec toutefois des index de dispersion
élevés. Les bronchectasies idiopathiques étaient diagnostiquées a un age médian plus élevé de 42
ans. Toutes les autres formes de DDB étaient diagnostiquées a un age median situé autour de la

sixiéme décade.

Le statut tabagique différait également de maniére significative selon les étiologies de
DDB, et ce méme apres exclusion des analyses des patients du groupe BPCO (p = 0,0168).
L’analyse du tabagisme n’a porté que sur les patients ayant un statut tabagique connu.
Malheureusement le nombre de patients dont le statut était inconnu était important et variait de
13% pour les formes congénitales a 63% pour les causes auto-immunes. Parmi les groupes
étiologiques dont le statut tabagique était connu pour au moins 60% de la population, on notait
que les bronchectasies congénitales, idiopathiques et en lien avec un déficit immunitaire
présentaient un tabagisme moindre tandis que les patients porteurs de formes en lien avec une
étiologie tumorale et post infectieuses étaient significativement, et comme attendu, plus

fréguemment tabagiques.
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Statut microbiologique :

Un examen cytobactériologique des expectorations était disponible pour 243 des 311
patients porteurs de bronchectasies non mucoviscidosiques (soit 78% d’entre eux). La présence
de P.Aeruginosa était retrouvée chez 42% de ces patients. Cette proportion était
significativement différente selon les étiologies mais apres exclusion du groupe BPCO cette
différence n’était plus significative entre les autres étiologies. La présence de P.Aeruginosa était
ainsi plus fréquente en cas de DDB associées a la BPCO (65% des cas) et congenitales (57% des
cas). Dans les bronchectasies associées a une maladie auto-immune ou une maladie asthmatique
50% des patients avaient du P.Aeruginosa. Dans les groupes liés a un déficit immunitaire, post
infectieux, idiopathiques, d’étiologie autre ou d’étiologie inconnue le P.Aeruginosa était présent
moins d’une fois sur deux. Parmi les patients porteurs de P.Aeruginosa, une composante

mucoide de ce germe était retrouvee chez 45% des cas (Tableau 5).

En ce qui concerne les autres germes retrouvés sur les ECBC : S.Aureus était retrouvé
dans 20% des cas (80% des patients présentaient un S.Aureus méthicilline sensible, 14% un
S.Aureus méthicilline résistant et 6% présentaient les deux de fagon concomitante), H.Influenzae
dans 32% des cas, M.Catarrhalis dans 5% des cas et une mycobactérie atypique dans 3% des
cas. Pour ces 4 germes aucune différence significative entre les différents groupes étiologiques

n’était retrouvée mais le nombre de cas par groupe était parfois trop faible.

Enfin 27% des patients porteurs de bronchectasies non mucoviscidosiques avaient des
prélévements microbiologiques n’identifiant aucun des germes recherchés et ce pourcentage était
significativement différent selon les étiologies (p = 0,0326). Les bronchectasies d’étiologie
« autre », inconnue, idiopathique, et post infectieuse présentaient respectivement 63%, 43%,
30% et 29% de prélevements négatifs tandis que les bronchectasies associées a une maladie

auto-immune et congenitales n’en présentaient que 16% et 7%.
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Total Post Etiologie BPCO Idiopa Congénital Déficit Autre Asthme Auto- Tumeur
Caractéristiques infection  Inconnue -thique Immun immunité p
N=311 N=123 N = 66 N =32 N =27 N =15 N=14 N=11 N =10 N=7 N=6
Démographiques (N =311) (N =123) (N = 66) (N=32) (N=27) (N= 15) (N = 14) (N =11) (N = 10) (N=7) (N=6)
Femmes - N (%) 187 (60) 78 (63) 42 (64) 10 (31) 22 (81) 8 (53) 7 (50) 5 (45) 7 (70) 5 (71) 3(50)
Sexe ratio F/H 1,51 173 1,75 0,45 4,40 1,14 1,00 0,83 2,33 2,50 1,00 0,0175
Cas Incidents - N (%) 161 (52) 55 (45) 30 (45) 23 (72) 17 (63) 7 (47) 5 (36) 8 (73) 6 (60) 5 (71) 5(83)
Ratio Incident/Prévalent 1,07 0,81 0,83 2,56 1,70 0,88 0,56 2,67 1,50 2,50 5,00 0,0438
Statut tabagique (N =311) (N =123) (N = 66) (N=32) (N=27) (N= 15) (N = 14) (N =11) (N = 10) (N=7) (N=6)
Tabagisme - N (%) 111 (36) 45 (37) 16 (24) 30 (94) 4(15) 2(13) 4(28) 3(27) 3(30) 1(18) 3(50) <0,0001
Pas de tabagisme - N (%) 91 (29) 31 (25) 21(32) 2 (6) 16 (59) 11 (74) 5 (36) 1(10) 2 (20) 1(18) 1 (20)
Non connu - N (%) 109 (35) 47 (38) 29 (44) 0 7 (26) 2 (13) 5 (36) 7 (63) 5 (50) 5 (63) 2 (30)
Age au diagnostic (N=287)  (N=113) (N =56) (N =30) (N =26) (N=15) (N=13) (N=11) (N = 10) (N=7) (N=6)
Age médian, ans 61 59 65,5 2 42 20 29 69 57 68 62 <0,0001
(p25-75) (45-73) (45-73) (52-76) (63-79) (20-65) (7-57) (15-56) (52-76) (53-62) (46-75) (55-77)
Microbiologie ECBC (N=243)  (N=102) (N=47) (N=23) (N=23) (N=14) (N=13) (N=8) (N=4) (N=6) (N=3)
P.Aeruginosa - N (%) 102 (42) 41 (40) 19 (40) 15 (65) 7.(30) 8 (57) 4(31) 0 (0) 2 (50) 3 (50) 3 (100) 0,0276
S.Aureus - N (%) 49 (20) 16 (16) 6 (13) 7 (30) 8 (35) 5 (36) 2 (15) 2 (25) 0(0) 3 (50) 0(0) NS
MACs - N (%) 7(3) 5(5) 0(0) 0(0) 2(9) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) NS
H. Influenzae - N (%) 70 (30) 30 (29) 8 (17) 8 (35) 6 (26) 7 (50) 6 (46) 1(13) 1(25) 2(33) 1(33) NS
M. Catarrhalis - N (%) 12 (5) 2(2) 2(4) 3(13) 1(4) 2 (14) 2 (15) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) NS
Pas de germe 73 (27) 30 (29) 20 (43) 4(17) 7 (30) 1M 3(23) 6 (63) 1(25) 1 (16) 0(0) 0,0326
EFR (N =162) (N =58) (N=23) (N=21) (N=22) (N=12) (N=7) (N=8) (N=5) (N=6) (N=0)
VEMS (% prédit) 63+30 61 +27 72+39 47 £ 27 73£35 53+19 62 £30 7835 8115 53 £11 NC 0,0412
(N=82) (N=28) (N=11) (N=12) (N=12) (N=8) (N=4) (N=4) (N=1) (N=4) (N=0)
Delta VEMS (mL/ans) 21 £ 157 -33 £87 42 £162 -99 £ 117 20+£124 24 290 75 £201 -95 £ 23 -50 -151 + 286 NC NS
Complications (N =307) (N =123) (N = 66) (N=32) (N=27) (N=15) (N = 14) (N=7) (N = 10) (N=7) (N=6)
RGO et HH - N (%) 29 (9) 12 (10) 8(12) 1(3) 2(7) 0(0) 1(7) 1(14) 2 (20) 1(14) 1(17) NS
(N =311) (N =123) (N = 66) (N=32) (N=27) (N= 15) (N = 14) (N =11) (N = 10) (N=7) (N=6)
Sinusite - N (%) 27 (9) 8(7) 9 (14) 0(0) 6 (22) 1(7) 2 (14) 0(0) 1(10) 0 (0) 0 (0) NS
Hémoptysie - N (%) 72 (23) 37 (30) 17 (26) 5 (16) 3(10) 3 (20) 1(7) 3(27) 2 (20) 0(0) 1(17) NS
Embolisation - N (%) 17 (24) 7(19) 7 (41) 0(0) 1(33) 0(0) 0(0) 1(33) 0(0) 0(0) 1 (100)
Lobectomie - N (%) 31 (10) 10 (8) 4 (6) 13) 5(19) 6 (40) 2 (14) 1(9) 1(10) 1(14) 0(0) 0,0093
HTP - N (%) 16 (5) 4(3) 3(5) 5 (16) 2(7) 0 (0) 1(7) 0 (0) 0 (0) 1(14) 0 (0) NS
Décés: (N =311) (N =123) (N = 66) (N=32) (N=27) (N=15) (N = 14) (N =11) (N = 10) (N=7) (N=6)
Total -N (%) : 37 (12) 14 (11) 8(12) 7(22) 0(0) 0(0) 2 (14) 2 (18) 0(0) 1(14) 2 (33)
-Lié aux DDB - N (% DC) 18 (48) 6 (43) 4 (50) 4 (57) 0(0) 0(0) 2 (100) 0(0) 0(0) 1 (100) 0(0)
-Non lié¢ aux DDB -N (% DC) 18 (48) 7 (50) 4 (50) 3(43) 0(0) 0(0) 0(0) 2 (100) 0(0) 0(0) 2 (100)
-Cause inconnu - N (% DC) 1(4) 1(7)
Age médian au déces, ans 77 79,5 81 75 47 68 77 69
(p25-75) (69-84) (73-86) (71-84) (70,5-84) (51-55) (65-71)

Tableau 4: Caractéristiques, répartition des patients au sein des groupes étiologiques de bronchectasies non mucoviscidosiques et comparaison de ces caractéristiques.
Abréviations : DDB : Dilatation Des Bronches, HH : Hernie Hiatale, HTP : Hypertension Pulmonaire, RGO : Reflux Gastro (Esophagien, MAC : Mycobactérie atypiques, VEMS : Volume Expiratoire Maximal Seconde
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La comparaison des sous-groupes de patients porteurs de bronchectasies non
mucoviscidosiques en fonction de la présence de P. Aeruginosa est présentée dans le Tableau 5.
Les patients chez qui du P.Aeruginosa était retrouvé avaient un VEMS moyen a 55%
significativement plus bas que ceux n’ayant jamais présenté ce germe. Il n’était pas noté de
différence en termes de tabagisme entre les deux groupes. Le déclin du VEMS en fonction du
temps n’était pas modifié mais les données n’étaient disponibles que pour 25% et 28% des
patients de chaque groupe. La présence de P.Aeruginosa était retrouvée en moyenne 12 + 17 ans

apres la date de diagnostic des bronchectasies (Tableau 5).

— P. Aeruginosa + P. Aeruginosa -
Caractéristiques N = 102 N =141 p
Statut tabagique connu - N (%) 71 (70) 92 (65)

Tabagisme actif ou ancien -N (%) 38 (54) 48 (52) NS
Absence de tabagisme N (%) 33 (46) 44 (48)

EFR disponible - N (%) 48 (47) 76 (54)

VEMS moyen, % théorique 55 +/- 23 68 +/- 32 0,0014
Suivi EFR disponible - N (%) 25 (25) 39 (28)

Delta VEMS, mL/an -32+110 -31+213 NS
Délai de _mise en évidence 12 +17

du P.Aeruginosa, années

Composante mucoide des

P.Aeruginosa — N (%) 46 (45)

Tableau 5 : Comparaison des patients porteurs de bronchectasies non mucoviscidosiques en fonction
de la présence ou non de P. Aeruginosa dans les expectorations.

Paramétres fonctionnels respiratoires :

Le VEMS connu le plus proche du diagnostic et a 1’état stable ¢était disponible pour 162
patients soit seulement 52% des cas de bronchectasies non mucoviscidosiques. Le VEMS moyen
était a 63% * 30%. Il était significativement différent (p = 0,0412) selon 1’étiologie des
bronchectasies comme le présente la figure 5. Les VEMS moyens les plus bas étaient retrouvés

dans la BPCO, les formes congénitales et les maladies auto-immunes.
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Figure 5: VEMS moyen en % de la théorique au diagnostic en fonction des sous-groupes étiologiques

des bronchectasies non mucoviscidosiques.
Le nombre de cas patients est présenté sous chaque étiologie.

La décroissance du VEMS par année n’a pu étre recueillie que pour 82 patients soit 26%
des cas de bronchectasies non mucoviscidosiques. Le delta de temps entre les 2 VEMS comparés
était en moyenne de 3 £ 3 années. La perte de VEMS par an n’était pas différente entre les 10
groupes étiologiques de DDB non mucoviscidosiques. Sa valeur moyenne était de 21mL/an avec
un écart type tres étendu de 157mL. On peut noter cependant que pour les formes congénitales,
idiopathiques, de causes inconnues ou en lien avec un déficit immunitaire (soit un nombre total
de 64 malades) le VEMS restait plutdt stable méme si les formes congénitales avaient d’emblée

un VEMS altéré.

Comorbidités digestives, ORL et autres complications :

Un reflux gastro-cesophagien ou une hernie hiatale était notifiés chez 29 patients soit 9%
des cas de bronchectasies non mucoviscidosiques. Les 4 patients dont les bronchectasies
résultaient d’un RGO avec ou sans HH ont été exclus de 1’analyse. La présence de reflux gastro-
cesophagien et/ou hernie hiatale et de sinusite n’était pas différente selon les étiologies de

bronchectasies. Une sinusite était également notifiée chez 9% des patients.
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Au moins un épisode d’hémoptysie était retrouvé chez 23% des patients, et 24% d’entre
eux se sont soldés par une embolisation artérielle bronchique. Les formes post infectieuses se
compliquaient d’hémoptysie dans 30% des cas, celles d’étiologie inconnue dans 26% des cas et
celles du groupe « autre » dans 27% des cas soit seulement 3 patients (2 cas post radiques et 1
cas de sarcoidose). Les patients ayant des bronchectasies d’origine auto-immune, associées a un
déficit immunitaire ou idiopathiques avaient présenté une hémoptysie déclarée dans moins de

10% de cas. Ces différences n’étaient cependant pas statistiquement significatives.

La réalisation d’une ou plusieurs lobectomies était retrouvée chez 10% des patients avec
une différence de proportion significative entre les étiologies (p = 0,0093). Cette chirurgie a
concerné 40% des patients présentant des formes congénitales et 20% de ceux atteints de formes
idiopathiques. Les bronchectasies secondaires a une tumeur, a une BPCO, de cause inconnue ou
liées a une infection ont justifié une lobectomie dans seulement et respectivement 0%, 3%, 6% et

8% des cas.

Concernant 1’hypertension pulmonaire (HTP) celle-ci n’était retrouvée que chez 5% des
patients et il n’y avait pas de différence significative entre les sous-groupes étiologiques. On
notera cependant que 16% des patients présentant des bronchectasies rattachées a une BPCO

présentaient une HTP.

Mortalité :

Cette étude n’avait pas comme objectif principal une analyse de la survie (ou la greffe)
des patients porteurs de bronchectasies. Lorsque I’information de décés était présente dans le
dossier patient, la cause et 1’age au déces étaient enregistrés. Sur les 37 cas de déces connus, la
cause était dans 50% d’origine respiratoire : 13 pneumopathies infectieuses (dont 7 a
P.Aeruginosa, 1 a P.Pneumoniae, 1 a K.Pneumoniae multiresistante et 4 a germe indéterminé), 3

insuffisances respiratoires terminales, 1 détresse respiratoire d’étiologie non précisée et 3 HTP
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pré capillaires terminales. Les autres déceés étaient dus a: 4 cancers broncho-pulmonaires, 5
décompensations cardiaques globales, 3 chocs septiques d’origine digestive, 1 rupture de varice
cesophagienne, 1 hépato-carcinome, 1 déshydratation globale, 1 hyponatrémie et 1 déces post

opératoire.
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DISCUSSION :

Taille de I’échantillon

Dans cette étude nous décrivons les étiologies de 357 cas de bronchectasies dont 311
d’origine non mucoviscidosique. La période étudiée s’étendant sur 10 années cette cohorte
présente un nombre de patients important par rapport aux séries de la littérature. En effet la
majorité des études publiées présentaient des échantillons de patients inférieurs a 200 cas (7-24).
Ces études plus petites étaient en revanche prospectives mais effectuées sur moins de 10 ans.
Quatre autres études rétrospectives et récentes détaillaient des échantillons de 304, 539, 819 et
608 patients (25-28). La derniére étude présentant la plus large cohorte de 608 patients était en
fait composée d’une association de 4 cohortes indépendantes de 105 a 250 patients. Notre
cohorte, aussi rétrospective, fait donc état d’un nombre important de patients avec une

homogénéité de prise en charge tenant compte de son caractere monocentrique.

Caractéristiques de la cohorte

Notre cohorte portait sur 357 patients aprés exclusion d’un nombre non négligeable de
13% de cas. Parmi ces 53 patients, la moitié était exclue suite a 1’absence de bronchectasies sur
le scanner selon les critéres des guidelines de 2010 (2). Avant I’avénement du scanner en haute
résolution (HR-CT), les bronchectasies étaient plus fréqguemment sous diagnostiquées car seules
les formes étendues étaient identifiées sur la radiographie conventionnelle(29). Depuis son
utilisation en pratique plus courante et le développement de scanner (multidetector computed
tomography MDCT) encore plus performant (30), la qualité¢ des diagnostics s’est améliorée. Ce
travail souligne cependant la confusion de certaines terminologies sémiologiques radiologiques

telles que le terme de « bronchectasies » pour les formes « par traction ». De méme certains
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épaississements de paroi bronchique sans véritable dilatation associée étaient parfois étiquetés

« bronchectasies ».

Notre étude ne s’est pas appliquée a quantifier les bronchectasies mais une étude récente
a en ce sens évalué sur une cohorte de patients atteints de mucoviscidose un automate intégré au
scanner afin de mesurer I’importance quantitative des bronchectasies avec des résultats

semblent-ils prometteurs(31) .

Etiologies des bronchectasies non mucoviscidosiques:

La répartition étiologique des bronchectasies non mucoviscidosiques de notre cohorte
montrait que 21% des patients n’avaient pas bénéfici¢ d’un bilan étiologique exhaustif. Ceci
pouvait étre expliqué par le manque de standardisation dans la démarche diagnostic de cette
pathologie d’une part, par le rattachement parfois trop rapide a une notion d’infection dans
I’enfance d’autre part et enfin par 1’exclusion trop systématique des formes congénitales révélées
a I’age adulte (exemple de la mucoviscidose). La publication en 2010, par la British Thoracic
Society, des premiéres recommandations dans cette pathologie permettra peut-étre de modifier
cet état de fait que nous avons observé dans notre propre cohorte (2). La mise en place du
dépistage néo-natal systématique de la mucoviscidose en 2002 améliore de fait le diagnostic,
mais il reste encore des cas d’adultes méconnus dans notre pays. Dans notre étude, ces cas
représentaient 5 patients entre 2010 et 2012 soit plus que le dépistage néonatal pendant la méme
période. Ce manque de démarche étiologique bien conduite aboutit donc a un défaut de
diagnostic potentiellement délétere pour les patients et source de traitements inadaptés. Le fait
gue la maladie «bronchectasie » soit rarement identifiée comme une entité a part entiere, la
grande diversité des étiologies et de leurs pronostics expliquerait 1’hétérogénéité de prise en
charge entre équipes et entre nations. Dans notre étude la proportion des bronchectasies a bilan
étiologique manquant était en discréte diminution dans le temps. Méme si cette variation n’était

pas significative, elle pourrait témoigner d’un changement de nos pratiques et de la mise en
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place plus systématique d’une démarche étiologique standardisée. Ainsi la proportion de
bronchectasies idiopathiques était dans notre cohorte de 9% ce qui est nettement plus bas que
dans la plupart des autres études de la littérature : 30 et 40% dans les séries de Chalmers.JD (28)
et de Martinez-Garcia.MA (27), 26% chez Goeminne(25). Cependant pour ces 3 études les
investigations menées afin de classer les bronchectasies comme idiopathiques n’étaient pas
specifiées. Trois autres études (9-11) ont mené un bilan étiologique identique a celui que nous
avons considéré comme nécessaire pour affirmer le caractere idiopathique des bronchectasies et
leur proportion de formes idiopathiques était variable puisque Pasteur.MC en trouvait 53% (9),

Shoemark.A 26% (11) et McShane.P 6% (10).

Plusieures observations pouvaient expliquer ces différences avec notre cohorte. Tout
d’abord notre proportion de DDB post infectieuses de 40% était nettement plus importante que
dans les autres séries ou elle était retrouvée entre 10 et 30% (9-11). Ceci était en partie lié a un
nombre de bronchectasies post tuberculeuses plus important de 56% versus 44% des causes
infectieuses chez Goeminne (25). Ensuite notre étude incluait des BPCO en nombre important
puisqu’ils constituaient notre 3*™ cause de bronchectasies soit 10% des patients. Ces cas étaient
absents de la plupart des études de la littérature. Seules les études de Chalmers.JD (28) et
Goeminne.P (25) les incluaient également et ils constituaient alors 10 a 20% des étiologies,

Habesoglu.MA (26) trouvait 18% de patients BPCO dans sa série mais la BPCO était considérée

comme une comorbidité et non comme une étiologie a part entiere.

Les autres causes de bronchectasies représentaient dans notre série un peu plus de 20%
des patients mais chaque étiologie individuelle ne représentait que 2 a 5% des cas, en accord
avec 1’étude de Pasteur.MC (9) et de Chalmers.JD (28). Notre proportion de DDB liées a des
maladies auto-immunes telles que la polyarthrite rhumatoide est particulierement basse a 2%

versus 6 a 31% dans la littérature (9-11,25,28). Ceci provient du fait que notre recrutement
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n’avait pas inclus les patients bronchectasiques suivis dans les services de médecine interne et de

rhumatologie qui les suivent avec la collaboration d’un pneumologue spécifique.

Caracteéristiques démographiques, tabagiques et fonctionnelles de nos patients:

Dans notre étude les patients porteurs de bronchectasies non mucoviscidosiques étaient
principalement des femmes (60%) avec un age médian de 61 ans ce qui est en accord avec les
données de la littérature de Martinez.MA et Chalmers.JD (27,28). Goemmine.P (25) retrouvait
une légere prédominance d’hommes (55%) attribuée a I’inclusion d’un nombre important de
patients BPCO, atteints de tumeur ou de pneumopathie infiltrative diffuse (64, 38 et 57 patients
respectivement). Nous avons également montré une dominance masculine pour les cas de
bronchectasies associées a la BPCO. Concernant les tumeurs, le nombre de patients dans notre
étude était tres faible, seulement six cas, rendant le sexe ratio peu interprétable. A la différence
de Shoemarck.A (11) qui montre une prédominance de femmes dans les bronchectasies associées
aux déficits immunitaires ou congénitales (91% et 64% respectivement) , notre étude présentait
pour ces deux groupes un sexe ratio égal a 1 ce qui est en accord avec 1’étude de Noone.PG (32)
sur le phénotype des dyskinésies ciliaires primitives et celle de Oksenhendler.E (33) sur les

déficits immunitaires communs variables (type de déficit le plus représenté dans notre étude).

Au sein de nos 357 patients on constatait une quasi absence de tabagisme en cas de
mucoviscidose. A I’inverse un tabagisme actif ou ancien est identifié chez 36% des patients
porteurs de formes non mucoviscidosiques. Cette proportion était le fait principalement de
patients atteints de DDB en lien avec une BPCO, post infectieuses ou tumorales. Les autres
études rapportaient des taux de tabagisme allant de 30 a 50% selon que les patients BPCO étaient

exclus (11) ou non (25).

Concernant les caractéristiques fonctionnelles respiratoires nous trouvions un VEMS
moyen égal a 63% +/- 30 comparable au 65% +/- 25% de 1’étude de Goeminne.P (25), de la

cohorte de Newcastle (28) et de celle de Habesoglu.MA (26) qui incluaient également des
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BPCO. Les autres études excluant les BPCO ou en présentant un trés faible pourcentage
montraient des valeurs de VEMS un peu plus élevées allant de 70 a 75% en moyenne
(9,10,27,28). Dans notre cohorte global le VEMS baisse d’en moyenne 21mL+/-157 par an avec
une stabilité dans les formes idiopathiques, congénitales et liées a un déficit immunitaire ce qui
pourrait suggérer que la prise en charge thérapeutique a partir du diagnostic serait plus efficace
car plus standardisée notamment concernant les DCP et déficits en immunoglobulines (34).
Cependant I’analyse de la variation du VEMS présente d’importantes limites car les données
n’étaient disponibles que pour 26% des patients de la cohorte et le delta de temps moyen était
seulement de 3 ans. Les autres parameétres fonctionnels respiratoires a la recherche de trouble
restrictif ou d’anomalie du transfert des gaz étaient trop incomplets pour étre retenus dans
I’analyse. Nous ne pouvons donc comparer notre étude a celles de la littérature qui rapportaient

des valeurs de CVF de 76 a 89% et de DLCO de 60 a 80% (9,10,25,27).

Statut microbiologique bronchique :

Nous avons observé dans notre étude que, hors mucoviscidose, la proportion d’isolement
de P.Aeruginosa sur les prélevements bronchiques était élevée car atteignait 42% des cas. Les
patients présentant des bronchectasies sur BPCO ou congénitales (DCP essentiellement) étaient
particulierement concernés. Cette proportion était plus élevée que dans la littérature puisque
nous avons inclus les BPCO et que P.Aeruginosa était isolé chez 65% d’entre eux. Une limite de
notre étude était de ne pouvoir distinguer les cas de colonisation chronique des cas de primo-
infection a P.Aeruginosa. Cependant, si nous considérons que la présence d’une forme mucoide
de P.Aeruginosa peut traduire une colonisation chronique, nous pourrions considérer comme
probablement colonisés au moins 19% des patients de notre cohorte. Ce chiffre est proche des
13% de 1’équipe belge de Goeminne.P (25). Dans les autres études publiées la colonisation a
P.Aeruginosa etait présente chez 11 a 32% des patients porteurs de bronchectasies non
mucoviscidosiques (9,27,28) tandis qu’un isolement ponctuel de ce germe était retrouve chez

30% des cas (9,11,25). Nos patients chez qui du P.Aeruginosa était isolé présentaient un VEMS
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significativement plus bas. Ce résultat a déja été montré dans la littérature, qu’il s’agisse de
bronchectasies mucoviscidosiques ou non (12,13,22,25,35). Concernant la variation du VEMS
en fonction du temps il est montré que la colonisation a P.Aeruginosa est un facteur associé a un
déclin du VEMS chez les patients porteurs de mucoviscidose de moins de 25 ans (36). Chez nos
patients porteurs de bronchectasies non mucoviscidosiques nous ne retrouvons pas de différence
du declin du VEMS selon que du Pyocyanique ait été retrouvé ou non dans les expectorations,
résultat en accord avec 1’é¢tude de Davies (12). D’autres études cependant (13,22) sont en faveur
d’une accélération de la perte de VEMS chez les patients colonisés a P.Aeruginosa mais le lien

de causalité est encore débattu.

L’autre germe présent de fagon importante était le S.Aureus, il était retrouvé chez 20% de
nos patients et restait sensible a la méthicilline dans 80% des cas. Ceci était comparable aux
résultats de la littérature ou les proportions de patients atteints allaient de 8 a 22% (9,25,28). La
présence d’H.influenzae était retrouvée chez un tiers de nos patients ce qui correspondait aussi

aux résultats de la littérature (9,25,28).

Notre étude montrait également que chez un peu moins d’un tiers des patients (27%) les
prélévements microbiologiques n’identifiaient pas de pathogene, ce résultat était proche des 23%
de Pasteur.MC (9). La limite majeure de ces données était liee au mode de recueil car tous les
patients avec une flore commensale n’avaient pas eu un complément de prélevement par voie

endo-bronchique.

Morbi-mortalité des bronchectasies non mucoviscidosiques :

Notre étude n’avait pas la capacité d’étudier I’incidence, la fréquence, les comorbidités et
les complications associées aux bronchectasies mais nous avions toutefois colligé les évenements
si decrits dans le dossier-patient. Ont ainsi été recueillies les problematiques de sinusite, de RGO
et/ou hernie hiatale, d’hémoptysie, d’embolisation, de lobectomie, d’HTP ou de déces. Seuls les

cas de lobectomies étaient exhaustifs car analysables sur le scanner. Suivant ces limites la
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survenue d’hémoptysie était décrite chez prés d’un quart des patients du groupe bronchectasies
non mucoviscidosiques, ce qui constituait donc une complication fréquente. De plus un quart
d’entre elles se soldaient par une embolisation artérielle bronchique. Dans la littérature il est
largement montré que les bronchectasies sont une cause fréquente d’hémoptysie cependant peu
d’études se sont attachées a décrire la fréquence de survenue de cette complication chez les
patients porteurs de bronchectasies non mucoviscidosiques. Dans la série de Habesoglu.MA (26)
33% des patients ont présenté¢ une hémoptysie, 20% d’entre elles ont nécessité un traitement
specifique médical, interventionnel ou chirurgical. Des lobectomies étaient retrouvées chez 10%
des patients, taux identique a celui montré par Schomarck .A (11) mais cette proportion était

particulierement élevée dans le groupe des dyskinésies ciliaires (40%).

En ce qui concerne les déces, la littérature donnait des taux de mortalité assez disparates
allant de 32% a 12 ans pour Loebinger.MR (19) a 58% a 4 ans pour Onen.ZP (20) . Dans notre
étude le taux de déces etait de fait sous-estimé. Nous obtenions 12% de décés chez les patients
non mucoviscidosiques sur une période de 10 ans. Il était intéressant de noter que parmi les
déces connus de notre cohorte la moitié était liee aux bronchectasies elles-méme et que la
premiere cause de ces décés était les pneumopathies infectieuses dont le premier germe
responsable était le P.Aeruginosa. Ceci pose la question de son traitement en terme de primo-
colonisation et/ou de colonisation chronique. Plusieurs études vont en ce sens en montrant une
diminution significative du nombre d’exacerbations (notamment celles induisant des
hospitalisations) ainsi qu’une amélioration de la qualité de vie (passant plus par une diminution
du volume et de la purulence des expectorations que par un effet sur les valeurs fonctionnelles
respiratoires) (37-41) apres éradication selon différentes modalités (traitement intraveineux,
inhalé ou les deux). Cependant le traitement de maintien nécessiterait probablement d’étre trés
prolongé car les bénéfices seraient perdus a 3 mois de I’arrét du traitement de fond. Enfin, les
effets & long terme ne sont pas encore établis et 1’émergence de résistances en sera le principal

risque (37).
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CONCLUSION :

Notre étude permet de faire une photographie des patients suivis pour bronchectasies
dans un service de pneumologie polyvalent. La répartition étiologique est déterminée par le

mode de recrutement dans notre étude et dans toutes les données de la littérature.
Ce travail identifie les points suivants :

- Une démarche diagnostique systématisée est indispensable pour réduire le nombre de
cas «indéterminés » et suivre ainsi les seules recommandations actuellement
disponibles.

- La fréquence du Pseudomonas aeruginosa dans les expectorations de ces patients, le
niveau de VEMS plus bas associé et sa responsabilité dans les motifs
d’hospitalisation posent la question du traitement de son éradication d’une part, et de
la place des traitements de fonds anti-infectieux d’autres parts.

- La fréquence des comorbidités mérite un dépistage et une prise en charge bien

codifiée au regard de leur fréquence et de leur morbidite.

Cette étude souligne enfin le besoin de créer des cohortes de patients parfaitement
phénotypés et suivis longitudinalement. En effet, sous le terme de bronchectasies non
mucoviscidosiques apparaissent des phénotypes et des pronostics extrémement différents. Dans
ce sens une cohorte européenne EMBASE est en cours de constitution incluant prochainement la

France et notre équipe.
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RESUME

Introduction : Les bronchectasies constituent un cadre nosologique hétérogene en étant la
résultante d’étiologies congénitales, acquises ou idiopathiques. Ce large panel de pathologies
associées a cette pathologie explique la difficulté diagnostique. Le manque de recommandations
publiées participe & sa méconnaissance et a la variabilité de prise en charge. Nous souhaitions
évaluer les caracteéristiques phénotypiques des patients pris en charge en pneumologie pour cette

pathologie lors des 10 derniéres années.

Meéthode : Les patients adultes vus en hospitalisation de pneumologie du CHU de NICE entre
janvier 2002 et décembre 2012 avec un diagnostic de « bronchectasies » étaient retenus pour
cette étude monocentrique rétrospective. Les étiologies des bronchectasies, les caractéristiques
démographiques, fonctionnelles, les comorbidités et les complications ont été analysées et

détaillées pour les formes non mucoviscidosiques.

Résultats : 357 patients ont été inclus dont 13% de cas de mucoviscidose. Parmi les formes non
mucoviscidosiques, 61% étaient des femmes, d’dge moyen 61 ans et de VEMS moyen 63%. Par
fréquence décroissante les étiologies étaient post-infectieuses 40%, indéterminées 21%, BPCO
10%, idiopathiques 9%, congénitales 5%, deficit immuns 5% et autres 10%. Plus de la moitié des
formes post-infectieuses étaient liées a la tuberculose. Ces sous-groupes de patients présentaient
des profils significativement différents en termes d’age, de tabagisme, de sexe, de VEMS et de
microbiologie. Le Pseudomonas.aeruginosa était retrouvé chez 42% d’entre eux, associé a un
VEMS plus bas. Les complications étaient dominées par les exacerbations infectieuses et les

hémoptysies.

Conclusion : Les profils phénotypiques des patients porteurs de bronchectasies différent selon
I’étiologie. Cette ¢tude renforce 1’obligation d’un bilan étiologique exhaustif pour réduire la
proportion d’indéterminées. Le potentiel évolutif conditionnera la prise en charge thérapeutique

anti-infectieuse et I’anticipation des complications.
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