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I Le dossier - Les acrosyndromes vasculaires

Phénomene de Raynaud

RESUME : Le phénoméne de Raynaud est un acrosyndrome vasculaire fréquent, surtout chez la femme.
C’est la manifestation clinique d’un vasospasme brutal de la microcirculation lors de I’exposition au
froid: les doigts deviennent brutalement blancs. La cause primitive est la plus fréquente (80 %),
typiquement chez la femme jeune et mince. Une cause secondaire doit toujours étre éliminée, c’est
pourquoi un bilan minimum est recommandé dans tous les cas: capillaroscopie et dosage des facteurs
antinucléaires. Une sclérodermie systémique débutante doit impérativement étre éliminée.

Le traitement repose sur des mesures simples: protection contre le froid, arrét du tabac. Les inhibi-
teurs calciques sont le traitement de 1'¢ intention dans les formes secondaires. Les traitements de
seconde ligne se discutent uniquement pour les cas séveéres.

I’acrosyndrome vasculaire le plus

fréquent (10 % des femmeset 2-3 %
deshommes) [1]. Il est plus fréquent chez
lafemme. Le diagnostic se faital’interro-
gatoire, cariln’y a généralement aucune
manifestation clinique lors de la consul-
tation. Il est la conséquence d’un vaso-
spasme brutal de la microcirculation,
généralement déclenché par’exposition
au froid. Il se décline en 3 phases:

I e phénomene de Raynaud (PR) est

e La phase syncopale (dite “blanche”):
les doigts deviennent brutalement
blancs, avec généralement une bonne
délimitation (fig. 1 et 2). Cette phasedure  Fig. 1: Phénomene de Raynaud (phase syncopale)
de quelques minutes a quelques heures  des doigts.

selon I’étiologie. Une diminution de la
sensibilité (sensation de “doigts morts™)
est souvent rapportée par le patient.
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e Laphase asphyxique (“bleue”): elle est
la conséquence d’une stase veinulaire.
Les doigts deviennent bleus, cyanosés.
Elle dure quelques minutes.

e La phase hyperhémique (“rouge”): il
s’agit d’une vasodilatation réflexe lors
du réchauffement des doigts. Elle dure

quelques minutes, les doigts sont rouges
avec une sensation de brilure.

Fig. 2: Phénoméne de Raynaud (phase syncopale)
des orteils.
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Seule la phase syncopale est obliga-
toire pour retenir le diagnostic de PR,
les 2 autres peuvent manquer a I’inter-
rogatoire [2]. Leur absence n’élimine
pas le diagnostic de PR. En revanche,
il existe des PR atypiques, ol seule la
phase asphyxique est présente. Il ne
faut pas confondre cette situation avec
une simple acrocyanose. Le caractére
paroxystique et transitoire est en faveur
du PR. La topographie du PR concerne
essentiellement les doigts, parfois les
orteils. Les autres localisations (oreilles,
nez...) sont exceptionnelles.

Eliminer
un diagnostic différentiel

Parmi les principaux diagnostics diffé-
rentiels en pratique, on citera:

e Acrosyndrome non vasculaire: névral-
gie cervico-brachiale, algoneurodystro-
phie, syndrome du canal carpien...

e Autre acrosyndrome vasculaire:
—acrocyanose : doigts bleus de fagon
permanente, pas de caractére paroxys-
tique, typiquement chezla jeune femme
mince;

—acrocholose: doigts rouges, pas de
caractére paroxystique, sensations de
brilures peu intenses des extrémités,
caractére bénin;

—acrorhigose: doigts constamment
froids, typiquement chez la jeune femme
mince, pas de caractére paroxystique.

Rechercher des arguments
cliniques pour une cause
secondaire

Apres avoir confirmé le PR, il faut
impérativement éliminer une cause
secondaire. On distingue le PR primi-
tif (ancienne maladie de Raynaud),
idiopathique et toujours bénin, du PR
secondaire. Le PR primitiftouche essen-
tiellement la jeune femme mince. Un
caractere familial est souvent retrouvé a
I'interrogatoire. Les manifestations cli-

Criteres devant faire suspecter un PR secondaire

e Sexe masculin

e Troubles trophiques : nécrose, ulcere digital
o Début tardif (> 35 ans)

e PR unilatéral

e Persistance des crises l'été

e Atteinte des pouces

e Examen clinique anormal

e Aggravation d'un PR ancien (fréquence des crises)

Tableau I: Critéres devant faire suspecter un PR secondaire.

niques sont bilatérales, grossiérement
symétriques et disparaissent lors des
périodes chaudes. Les pouces sont clas-
siquement épargnés. Le retentissement
surlaqualité de vie est généralement peu
important. IIn’y ajamais de troubles tro-
phiques:leur présence signe le caractere
secondaire du PR [3]. La présence d’aty-
pies doitimpérativement faire suspecter
une cause secondaire (tableau I).

Les causes de PR secondaire sont tres
nombreuses (tableau II). L'interrogatoire
et ’examen physique doivent donc étre
les plus complets possibles. Il faudra

insister sur ’examen vasculaire (palpa-
tion des pouls, manceuvre d’Allen),
cutané (recherche de sclérodactylie,
de troubles trophiques) et général.
La manceuvre d’Allen recherche une
thrombose de I’artére radiale ou cubi-
tale. En exergant une pression manuelle
sur les 2 artéres, la main blanchit. Le
clinicien leve ensuite la pression sur
une des artéres, devant normalement
entrainer une recoloration de la main
(< 3 secondes). Si ce n’est pas le cas,
la manceuvre est positive et doit faire
rechercher une obstruction de I’artére
par un écho-Doppler.

Maladies systémiques et auto-
immunes

Sclérodermie systémique, syndrome de
Gougerot-Sjogren, lupus érythémateux
systémique, dermatomyosite, connectivite
mixte, polyarthrite rhumatoide, artérite a
cellules géantes

Médicaments/toxiques

B-bloguants (dont collyres), ciclosporine,
chimiothérapies (bléomycine), dérivés

de lergot de seigle, interféron o,
vasoconstricteurs nasaux, amphétamines,
cocaine

PR bilatéral Professionnelles

Maladie des engins vibrants

Artériopathies

Maladie de Takayasu
Maladie de Buerger

Néoplasies

Cancer solide, hémopathie maligne

Hyperviscosité

Syndrome myéloprolifératif,
gammapathie monoclonale, maladie des
agglutinines froides, cryoglobulinémie

Endocrinopathies

Acromégalie, hypothyroidie (facteur
aggravant)

Anévrisme de l'artére cubitale
par microtraumatisme répété
PR unitaléral | (d'origine professionnelle ou

claviculaire, cote surnuméraire

non), syndrome du défilé costo-

Tableau II: Principales causes de PR secondaire.



Ala fin de I'examen clinique, il y a trois
possibilités:

e Le PR est bilatéral, I’examen cli-
nique normal, chez une jeune
femme: il existe une forte suspicion
de PR primitif. Deux examens para-
cliniques sont obligatoires [4]: le
dosage des anticorps antinucléaires
(AAN) et une capillaroscopie. Ce bilan
sera normal dans la majorité des cas. Il
est justifié par le fait qu'une étiologie de
PR doitimpérativement étre éliminée: la
sclérodermie systémique (ScS). En effet,
le PR est quasi constant (> 98 %) et trés
précoce lors d’une ScS, bien avant les
manifestations viscérales. En revanche,
acestade,iln’est pasnécessaire de pres-
crire d’autres examens complémentaires
en 1 intention.

e Le PR est bilatéral mais suspect cli-
niquement. Un dosage d’AAN et une
capillaroscopie sont indiqués. Il n’y a
cependant pas d’autres examens systé-
matiques recommandés. Ils seront pres-
crits selon ’examen clinique.

e Le PR est unilatéral. Il s’agit obliga-
toirement d’'une cause secondaire, sur-
tout locorégionale. En plus du dosage
des AAN et de la capillaroscopie, un
écho-Doppler artériel devra étre effec-
tué pour rechercher une artériopathie
d’origine athéromateuse, inflammatoire
(maladie de Takayasu) ou traumatique
(anévrisme de ’artére ulnaire).

Les autres examens complémentaires se
discutent selon I’examen clinique:

e Siles AAN sont positifs de fagon iso-
lée: il faut rechercher la spécificité des
AAN (anti-centromeres, anti-ECT et
anti-ADN natif). A savoir que 10 % de
la population générale a des AAN fai-
blement positifs. Une hypothyroidie
auto-immune doit étre recherchée, elle
est fréquemment responsable de la posi-
tivité des AAN.

e Si la capillaroscopie met en évidence
une microangiopathie non spéci-
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fique (hémorragies et/ou dystrophies
mineures, sans mégacapillaires ni plages
avasculaires), un contréle a 6 mois doit
étre effectué. Un tel résultat peut s’ob-
server dans un PR primitif ou de fagon
précoce lors d'un PR secondaire.

e Si le PR est suspect mais que les exa-
mens sont normaux, il faut impérative-
ment éliminer une cause secondaire. Un
bilan biologique simple peut étre prescrit
afin d’éliminer un syndrome myélopro-
lifératif et de rechercher un syndrome
inflammatoire biologique. Le dosage
des anticorps anti-ARN polymérase III
recherche des arguments pour une ScS
associée a un cancer [5]. Chez ’homme,
un cancer doit étre éliminé. Nous pres-
crivons un scanner thoraco-abdomino-
pelvien dans un premier temps. Un exa-
men ORL avec nasofibroscopie est effec-
tué chez les patients fumeurs. Si malgré
celales examens sont toujours normaux,
une surveillance clinique + paraclinique
estindispensable, le PR pouvant étre trés
précoce lors d’une ScS ou d’un cancer
par exemple.

B Et la dermoscopie ?

La capillaroscopie est malheureusement
un examen quin’est pas toujours facile-
ment disponible. Demander une capil-
laroscopie a 10 % des femmes parait
difficilement envisageable en pratique. ..
Quelques études de séries de cas ont mis
en évidence une bonne reproductibilité
de la capillaroscopie lors de la scléro-
dermie systémique pour la recherche
de mégacapillaires et d’hémorragies
[6, 7]. Une étude francaise prospective
(hopital Tenon, Paris) chez les patients
atteints de PR primitif ou secondaire a
mis en évidence que, lorsque I’examen
dermoscopique était normal, la valeur
prédictive négative était de 100 % pour
une capillaroscopie normale [8]. Ces
valeurs sont en train d’étre confirmées
dans une étude prospective multi-
centrique frangaise menée par le Groupe
d’angio-dermatologie, chez les patients
se présentant pour la 1™ fois en consul-

Fig. 3: Dermoscopie périunguéale: présence de
mégacapillaires chez un homme atteint d'une scléro-
dermie systémique.

Fig. 4: Capillaroscopie: microangiopathie organique
(mégacapillaires, plages avasculaires) lors d'une
sclérodermie systémique.

tation pour un PR. On peut donc espérer
dans le futur que, devant un PR d’allure
primitive cliniquement, avoir un exa-
men dermoscopique normal — que tout
dermatologue pourra faire — permettra
de se passer d’un examen capillaros-
copique. Cet examen sera réservé aux
patients ayant un examen dermosco-
pique anormal (fig. 3 et 4).

L’hypothyroidie est une cause de PR
“classique” mais jamais démontrée. Elle
est en fait plus souvent associée a un PR
primitif que réellement une cause de PR
(terrain identique: jeune femme dans
les 2 cas et les 2 pathologies sont tres
fréquentes). Ainsi, il n’est plus recom-
mandé de doser systématiquement la
TSH. Le dosage peut étre utile devant des
AAN positifs sans spécificité, situation
fréquente lors d'une hypothyroidie de
Hashimoto. En cas de de TSH anormale,



réalités Thérapeutiques en Dermato-Vénérologie — n°® 288_Janvier 2020 — Cahier 1

I Le dossier - Les acrosyndromes vasculaires

une autre étiologie au PR doit impérati-
vement étre éliminée.

B Prise en charge thérapeutique

e En cas de PR primitif, de simples
mesures symptomatiques sont générale-
ment suffisantes: arrét du tabac, protec-
tion contre le froid. Exceptionnellement,
un inhibiteur calcique peut étre prescrit
pendant la saison froide si le retentisse-
ment sur la qualité de vie est important.
L’arrét d’un médicament vasoconstric-
teur n’est pas systématique: la balance
bénéfice/risque doit étre évaluée.

o Lors d’'un PR secondaire, le traitement
de la cause peut parfois permettre une
amélioration voire une disparition de
celui-ci, mais ce n’est en général pas suf-
fisant. Le traitement de 1™ ligne repose
sur les inhibiteurs calciques. Les don-
nées de la littérature sont les plus riches
concernant la nifédipine [9]. Dans notre
expérience, le diltiazem estaussi efficace
et souvent mieux toléré. Une faible dose
estinitialement prescrite, puis augmen-
tée selon lefficacité etla tolérance. En cas
de grossesse, seule la nicardipine peut
étre utilisée. Elle est parfois mal tolérée
(céphalées, hypotension orthostatique,
cedémes des membres inférieurs).

Lorsque I'inhibiteur calcique n’est pas
suffisant, il est poursuivi et un traitement
de 2¢ligne doit étre instauré. Cette situa-
tion concerne essentiellementles ScS, ot
le PR peut étre sévere et trés invalidant.
Plusieurs traitements sont possibles:
—iloprost: il est, dans notre expérience,
le traitement le plus efficace mais un des
plus lourds a mettre en ceuvre. Il s’admi-
nistre par voie intraveineuse a la seringue
électrique pendant 6 h par jour pendant
5 jours [10]. Les effets indésirables sont
fréquents mais peu séveres: céphalées,
flushes, hypotension artérielle;
—inhibiteurs de la PDE5: sildénafil. Il
peuts’utiliser en cas d’efficacité insuffi-
sante des inhibiteurs calciques [11];
—fluoxétine: elle peut étre une alterna-
tive thérapeutique. Le niveau de preuve

est cependant faible. Cette molécule est
rarement utilisée dans cette indication
en pratique;

—lebosentan, antagoniste des récepteurs
de I’endothéline, n’est pas indiqué en
cas de PR secondaire isolé. Il estindiqué
dans la prévention des récidives des
ulceres digitaux lors de la ScS [12];

— d’autres traitements ont été étudiés
avec un faible niveau de preuve: injec-
tion palmaire de graisse autologue;
—un PHRC est actuellement en cours
pour I’évaluation d’injections palmaires
de toxine botulique pour la ScS car des
cas cliniques ont été rapportés dans la
littérature avec efficacité [13];

—les traitements chirurgicaux (sym-
pathectomie, etc.) n’ont pas démontré
d’efficacité et sont par ailleurs poten-
tiellement dangereux (risque de troubles
trophiques) [14].

B Conclusion

Le phénomeéne de Raynaud est une
pathologie trés fréquente. Le diagnos-
tic est facile avec un interrogatoire bien
mené. Unbilan paraclinique est toujours
justifié méme si celui-ci seranormal dans
la grande majorité des cas. En cas de PR
suspect, il est impératif d’éliminer une
sclérodermie systémique chez la femme
et un cancer chez ’homme.
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