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Phénomene de Raynaud et troubles apparentés
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Quintessence

® Le phénomeéne de Raynaud (PR) se manifeste par des modifications
cutanées paroxystiques (décoloration brutale) des doigts en raison d’une
vasoconstriction excessive au froid ou lors d’un stress émotionnel.

® Le phénomene de Raynaud primaire se manifeste surtout chez la
femme jeune et n’entraine pas de troubles trophiques. Il ne requiert pas
une recherche de pathologie sous-jacente.

® Un phénomene de Raynaud secondaire est fréquemment associé a des
affections sous-jacentes du tissu conjonctif comme la sclérodermie, ou
encore des maladies occlusives des arteres digitales. Lors de manifesta-
tions atypiques, il faut rechercher ces affections qui sont parfois associées
a des troubles trophiques des extrémités.

® La stratégie thérapeutique d’'un phénomene de Raynaud primaire
comprend principalement la protection du froid car les effets secondaires
des médicaments usuels dépassent souvent leur effet primaire. En cas
de phénomeéne de Raynaud secondaire associé a des troubles trophiques,
les approches thérapeutiques sont semblables a celles présentes lors
d’ischémie chronique critique.

Définition

Le phénomene de Raynaud (PR) est caractérisé par une
vasoconstriction excessive des arteres acrales en cas de
froid et de stress émotionnel. Il se manifeste par une
coloration pale délimitée et paroxystique des doigts de
la main ou, plus rarement, des orteils. Si la décoloration
est prolongée, elle évolue fréquemment en cyanose et
on observe une rougeur (réaction tricolore) lors du
rétablissement du flux sanguin. Les dénominations de
maladie de Raynaud ou de syndrome de Raynaud
prétaient a confusion, c’est pourquoi elles sont aban-
données de nos jours. Le PR est subdivisé en formes
primaire et secondaire.

Description clinique

Le PR primaire est la forme dépourvue de pathologie
sous-jacente. Il se manifeste le plus fréquemment chez
la femme jeune, et 5 a 10 fois plus rarement chez
I’homme. Sa prévalence se situe entre 3 et 20% selon la
population étudiée. Elle est plus élevée dans les pays a
climat frais. En Suisse, la prévalence du PR est de
5% chez les patients consultant un médecin. Dans la
plupart des cas, 'anamnése révele une agrégation
familiale et une association a la présence de migraines.
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Le PR primaire est donc principalement présent chez
les femmes jeunes (apparition des symptomes avant
30 ans) dont la manifestation clinique dévoile une rela-
tive symétrie des symptomes sans atteinte des pouces
et sans troubles trophiques (fig. 1 EX).

Le PR secondaire suit ou accompagne une autre mala-
die ou lésion. Il survient lors de certaines maladies
auto-immunes telles que la sclérodermie, la connec-
tivite mixte (syndrome de Sharp), la polyarthrite rhu-
matoide, la vascularite, le lupus érythémateux, la
cirrhose biliaire primitive, et également lors du syn-
drome du tunnel carpien. Divers facteurs peuvent
déclencher le PR: ils peuvent étre physiques, tels quun
travail avec de fortes vibrations, et les gelures, ou
chimiques, a travers des substances comme le chlorure
de polyvinyle ou certains médicaments comme la
vinblastine, la bléomycine, la cisplatine, les bétablo-
quants et I’ergotamine. Des phénomeénes similaires a
celui de Raynaud peuvent se manifester lors de mala-
dies avec affections occlusives des arteres digitales
telles que l'artériosclérose et la maladie de Biirger, ou
lors de traumatismes des mains ou des doigts tels que
par exemple le syndrome du marteau hypothénarien;
en général, ils ne revétent cependant pas la forme
paroxystique caractéristique.

Il n’est pas rare qu'un PR primaire atypique ne révele
pas de cause précise. Si par exemple un homme de
40 ans est atteint d’un PR, il faut penser a un PR secon-
daire d’étiologie encore inconnue, et le réexaminer
périodiquement (annuellement par exemple).

Les troubles trophiques caractéristiques commencent a
I'extrémité digitale sous la forme de nécroses «en mor-
sures de rat» (fig. 2 K1) ou de paronychies.

Examens

Les attaques de Raynaud sont difficiles a reproduire
artificiellement, les tests au froid sont en général inu-
tiles. Le diagnostic peut étre établi sur la base d’une
anamneése rigoureuse. Il est important que cette
derniére comprenne également les médicaments, les
produits chimiques et les vibrations auxquels le patient
est exposé a son travail, etc. Si tous les criteres de PR
primaire exposés ci-dessus sont remplis, on est en droit
d’admettre — sans autre examen complémentaire — qu’il
s’agit d’un PR primaire. Dans tous les autres cas, il faut
poursuivre les investigations.

Affections occlusives des arteéres digitales: il n’est pas
rare de trouver un PR récent chez des hommes de plus
de 50 ans et travailleurs de force. Dans ce cas, il faut
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Figure 1

Attague de Raynaud se manifestant par des extrémités digitales pales,
le pouce restant typiquement épargné.

Figure 3
Repli sus-unguéal lors de sclérodermie, avec saignements capillaires spontanés
et mégacapillaires, ici déja visibles a la loupe.

Figure 2

Nécrose en «morsure de rat» caractéristique lors d'un phénoméne de Raynaud

secondaire.

Figure 4
Acrocyanose.

penser a une artériosclérose précoce des arteres digi-
tales. Au point de vue clinique, le test d’Allen (serrer le
poing) permet de vérifier le soupgon d’occlusion des
arteres digitales ou de l'arc palmaire profond. Pour
exclure 'occlusion des arteres digitales, on peut re-
courir a l'oscillographie apres réchauffement.
Capillaroscopie sous-unguéale: elle donne des indi-
cations précieuses sur certaines maladies du tissu
conjonctif. Plus particulierement, la sclérodermie pré-
sente des modifications caractéristiques comprenant
une raréfaction vasculaire et la présence de mégacapil-
laires (fig. 3 X).

Dépistage du laboratoire: il comprend une mesure de
la vitesse de sédimentation, une recherche d’auto-anti-
corps présents en cas de lupus érythémateux ou de
polyarthrite rhumatoide, ainsi qu'une recherche d’Ac
anti-C1q. En cas de soupcon justifié, il faut poursuivre
les investigations en mesurant les auto-anticorps
présents en cas de sclérodermie, du syndrome de Sharp
et de la vascularite.

Les angiographies du membre supérieur ou de la main
ne sont généralement indiquées que si elles relévent de
problemes assicurologiques (par exemple suite a un
accident de travail).

Traitement

Le PR primaire est une affection tout a fait inoffensive
mais agagante. Elle peut étre sensiblement invalidante
dans toute une série d’activités au quotidien, si bien
que la souffrance est parfois élevée. Malgré tout, il faut
maintenir un traitement conservateur et se limiter a la
protection contre le froid. Le PR primaire peut méme
entrainer un changement de profession, par exemple
lorsque le patient exerce une activité a I'extérieur.

Il va de soi que 'abstinence tabagique fait partie de la
prévention recommandée.

Le traitement médicamenteux du PR primaire pose
probléme, car les effets secondaires estompent fréquem-
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ment I'effet désiré. Citons en exemple les antagonistes
calciques, qui sont tres populaires et provoquent fré-
quemment un gonflement des doigts, et l'onguent
nitrique qui entraine des céphalées.

Dans le PR secondaire, le traitement s’oriente selon la
sévérité des restrictions ou alors selon les troubles
trophiques. Dans les formes atténuées sans lésions
cutanées, il suffit fréquemment de protéger contre le
froid et d’éviter toute substance ou circonstance
nuisible.

En présence de lésions cutanées, on peut prescrire des
médicaments vasoactifs comme le cilostazol, des anta-
gonistes calciques, des sartans, des alphabloquants,
des antagonistes des récepteurs de I’endothéline
(bosentan) et des perfusions intraveineuses de prosta-
noides qui tous n’exercent qu'un effet limité. Dans les
cas séveres, on peut tenter des formes de thérapies spé-
ciales offertes dans certains centres, telles que I'anes-
thésie locorégionale intraveineuse (bloc de Bier) par
réserpine ou la sympathectomie locale ou thoracique.
Leffet de cette derniére n’est que de courte durée,
cependant elle peut aider a surmonter la période néces-
saire a la guérison.

Par chance, le potentiel de collatéralisation est tres
élevé dans les extrémités supérieures, si bien qu’il est
trés rare de devoir recourir a 'amputation des doigts —
sauf en cas de sclérodermies avancées.
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Acrocyanose

Du point de vue clinique, I’acrocyanose représente une
forme spéciale de PR avec vasoconstriction permanente
(fig. 4 X). C’est pourquoi, a part la décoloration et le
froid, la cyanose est dominante. Il en existe vraisembla-
blement une forme primaire et secondaire. La forme
primaire apparait en général chez la femme jeune et
n’entraine pas de troubles trophiques, la forme secon-
daire s’accompagne d’une des pathologies primaires
citées plus haut et également de troubles trophiques. La
capillaroscopie montre des élargissements bien visibles,
surtout au niveau des anses capillaires veineuses, que
I'on pourrait prendre pour des modifications caracté-
ristiques de la sclérodermie. Le traitement de I’acrocya-
nose se base sur les mémes principes que celui du PR.
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