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Résumé  Les  acrosyndromes  vasculaires  sont  liés  à  un  trouble  vasomoteur.  Ils  sont  paroxys-
tiques comme  le  phénomène  de  Raynaud,  blanchiment  des  doigts  survenant  au  froid,  ou
l’érythromélalgie,  érythème  douloureux  survenant  au  chaud.  D’autres  sont  permanents  ou  semi-
permanents  comme  l’acrocyanose,  les  engelures  saisonnières,  l’hématome  spontané  du  doigt,
les acrocholoses  et  les  ischémies  ou  nécroses  digitales.  Le  diagnostic  du  type  d’acrosyndrome
repose essentiellement  sur  la  clinique  et  l’interrogatoire.  Une  capillaroscopie  et  le  dosage  des
anticorps antinucléaires  sont  des  examens  minimums  et  indispensables  pour  différencier  un
phénomène  de  Raynaud  primaire  ou  secondaire  à  une  connectivite.  Une  numération  formule
sanguine,  la  recherche  d’une  dysthyroïdie  et  le  dosage  des  anticorps  antinucléaires  permettent
de différencier  une  érythromélalgie  primitive,  ou  secondaire  à  une  pathologie  systémique,
principalement  un  syndrome  myéloprolifératif.  Pour  les  acrocyanoses,  les  hématomes  sponta-
nés digitaux,  ou  les  engelures  typiques,  bilatéraux,  les  examens  sont  inutiles.  Pour  les  autres
acrosyndromes  permanents  ou  semi-permanents,  comme  les  ischémies  digitales,  ou  les  lésions
purpuriques  ou  livédoïdes,  une  enquête  à  la  recherche  d’une  artériopathie  ou  d’une  pathologie
thrombotique  est  nécessaire.
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Summary  Vascular  acrosyndromes  are  associated  with  vasomotor  disorders.  They  may  be
paroxysmal,  like  Raynaud’s  phenomenon,  whitening  of  the  fingers  on  exposure  to  cold,  or  ery-
thromelalgia,  a  painful  form  of  erythema  induced  by  exposure  to  heat.  Others  are  permanent
or semi-permanent,  such  as  acrocyanosis,  chilblains,  spontaneous  haematoma  of  the  fingers,
acrocholose  and  digital  ischaemia  or  necrosis.  Diagnosis  of  the  type  of  acrosyndrome  at  issue
is based  primarily  on  clinical  examination  and  history-taking.  Capillaroscopy  and  antinuclear
antibody assay  are  key  examinations  essential  for  distinguishing  between  primary  and  secon-
dary Raynaud’s  phenomenon  and  connective  tissue  disorders.  Complete  blood  counts,  screening
for thyroid  dysthyroidism,  and  antinuclear  antibody  assay  can  help  distinguish  between  primary
erythromelalgia  and  erythromelalgia  secondary  to  a  systemic  disease,  principally  myelopro-
liferative  syndrome.  In  the  case  of  acrocyanosis,  spontaneous  digital  haematomas  and  typical
bilateral chilblains,  examinations  are  of  no  value.  For  the  other  permanent  and  semi-permanent
acrosyndromes  such  as  digital  ischaemia  and  purpuric  or  livedoid  lesions,  screening  for  arterial
or thrombotic  disease  is  necessary.
© 2015  Elsevier  Masson  SAS.  All  rights  reserved.
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femmes),  ou  secondaire  à une  artériopathie  (plutôt  chez  les
es  acrosyndromes  vasculaires  sont  liés  à  un  trouble
asomoteur.  Ils  sont  de  nature  très  différente,  incluant  prin-
ipalement  le  phénomène  de  Raynaud,  le  plus  fréquent  des
crosyndromes  vasculaires,  l’acrocyanose,  les  engelures,
es  ischémies  et  nécroses  digitales,  les  érythermalgies,
’hématome  digital  spontané  et  l’acrocholose.  L’enjeu  d’une
onsultation  pour  acrosyndrome  vasculaire  est,  d’une  part,
’en  faire  le  diagnostic  positif  grâce  à  l’interrogatoire  et

 l’examen  clinique  et,  d’autre  part,  de  préciser  la  nature
e  l’acrosyndrome  permettant  de  prescrire  ou  non  des  exa-
ens  complémentaires  ciblés.  Un  algorithme  diagnostique

st  proposé  (Fig.  1).  Les  acrosyndromes  vasculaires  se  dif-

érencient  des  acroparesthésies  qui  sont  des  pathologies
eurologiques  sensitives  (canal  carpien,  maladie  de  Fabry
vec  atteinte  neurologique)  sans  phénomène  vasomoteur.

igure 1. Algorithme diagnostique devant un acrosyndrome vasculaire

h

a

e phénomène de Raynaud

a  prévalence  est  estimée  à  5  %  de  la  population  française
Fig.  2).  La  prépondérance  féminine  est  très  nette.  Il  s’agit
’une  interruption  transitoire,  brutale,  souvent  bilatérale,
ors  d’une  exposition  au  froid,  du  flux  digital  artériel  des
ains  et  quelquefois  des  pieds  [1].  L’enjeu  est  de  diffé-

encier  un  phénomène  de  Raynaud  primitif,  débutant  dans
a  majorité  des  cas  avant  30  ans  et  régressant  avec  l’âge
’un  phénomène  de  Raynaud  secondaire  à  une  connecti-
ite  et  particulièrement  à une  sclérodermie  (plutôt  chez  les
.

ommes).
Le  diagnostic  est  clinique  :  le  blanchiment  des  doigts

u  froid  est  paroxystique.  C’est  la  phase  syncopale,  seule
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Figure 2. Phénomène de Raynaud primitif touchant les
4 extrémités.

indispensable  au  diagnostic.  La  phase  cyanique  liée  à  une
désaturation  du  sang  au  niveau  local,  puis  la  phase  hyper-
hémique  rouge  liée  à  la  vasodilatation  réactionnelle  ne  sont

pas  constantes.  Une  sensation  de  doigts  morts,  de  dysesthé-
sies  ou  de  brûlures  accompagne  souvent  une  ou  plusieurs
phases  du  Raynaud  et  sont  également  transitoires.  Les  fac-
teurs  déclenchants  sont  le  froid  et  l’humidité,  quelquefois

a
n
p

Figure 3. Manœuvre d’Allen permettant de diagnostiquer une artériop
fort pour vider le sang veineux, comprimer l’artère radiale et l’artère u
main apparaît blanche. En levant la pression sur 1 des 2 artères compri
pour tester chacune des 2 artères. Elle est pathologique quand la recol
d’une des 2 compressions.
515

es  émotions  et  le  tabac.  Certains  médicaments,  comme  la
léomycine,  les  bêtabloquants  même  en  collyres,  les  anti-
igraineux,  l’interféron  alpha  ou  bêta,  la  bromocriptine,
euvent  déclencher  ou  aggraver  des  phénomènes  de  Ray-
aud.

Dans  la  forme  primitive,  le  caractère  familial  est  fré-
uent,  ainsi  que  l’association  à  des  engelures  ou  à  une
yperhidrose.  Il  n’y  a  jamais  d’ulcérations  pulpaires  ou  de
écroses  digitales  dans  la  forme  primitive  ;  la  symptomato-
ogie  est  bilatérale,  épargnant  le  plus  souvent  les  pouces.
’association  à  un  syndrome  du  canal  carpien  est  fréquente
ais  non  causale.
Une  forme  secondaire  est  à suspecter  devant  un  carac-

ère  unilatéral  ou  asymétrique,  le  début  à  un  âge  tardif,
ne  manœuvre  d’Allen  pathologique  (Fig.  3)  ou  l’absence  de
ouls  radial  ou  cubital,  la  présence  de  troubles  trophiques
omme  des  cicatrices  hyperkératosiques  d’ulcérations  digi-
ales  antérieures  ou  la  présence  de  signes  systémiques
omme  des  arthralgies,  un  syndrome  sec  etc.

Plusieurs  études  rétrospectives  et  prospectives  sur
e  long  terme  ont  montré  qu’un  bilan  minimum  est
ustifié  chez  toute  personne  consultant  pour  un  phéno-
ène  de  Raynaud  comportant  au  minimum  une  recherche
’anticorps  anti-nucléaires,  et  une  capillaroscopie,  en  plus
e  l’interrogatoire  et  de  l’examen  clinique  [1].
Le  risque  de  développer  une  sclérodermie  si  les  anticorps
nti-nucléaires  (AAN)  sont  négatifs  et  la  capillaroscopie
ormale  est  inférieur  à  10  %  à  5  ans  dans  une  étude  rétros-
ective,  entre  10  et  50  %  si  les  AAN  sont  positifs  avec,  à

athie avec retentissement sur les mains. Faire serrer la main très
lnaire au poignet. Faire ouvrir la main sans forcer l’extension, la

mées, la main se recolore rapidement. La manœuvre est répétée
oration ne s’effectue pas ou de façon très inhomogène à la levée
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Figure 5. Érythromélalgie : érythème douloureux paroxystique à
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igure 4. Acrocyanose avec hyperhidrose des 2 mains.

a  capillaroscopie,  une  diminution  de  la  densité  capillaire
ans  mégacapillaire,  et  supérieur  à  50  %  si  les  AAN  sont
ositifs  avec  présence  d’un  paysage  sclérodermique  à  la
apillaroscopie  [2].  Ceci  a  été  confirmé  dans  deux  études
rospectives  récentes  [3].  Si  ces  examens  sont  normaux  ou
égatifs,  il  n’y  a  pas  lieu  de  prévoir  de  consultation  de
ontrôle  systématique,  en  dehors  d’une  modification  de  la
ymptomatologie  de  l’acrosyndrome.

crocyanose essentielle ou primitive

l  s’agit  d’une  hypersensibilité  au  froid,  permanente,  bila-
érale,  non  douloureuse,  survenant  dans  90  %  des  cas  chez
ne  femme,  le  plus  souvent  jeune,  mince  ou  ayant  récem-
ent  perdu  du  poids  (Fig.  4).  L’examen  trouve  des  mains

roides,  une  coloration  bleue  ou  rouge  des  extrémités  voire
n  discret  œdème  des  doigts.  Une  érythrocyanose  sous-
alléolaire,  un  livedo  réticulé  banal  des  membres  inférieurs

u  une  anorexie  mentale  peuvent  être  associés,  le  reste
e  l’examen  clinique  étant  normal.  L’acrocyanose  est  fré-
uente  et  peut  s’associer  à  un  phénomène  de  Raynaud

u  à  des  engelures.  La  physiopathologie  est  incertaine
ais  suggère  des  anomalies  neurovégétatives  et  une  stase

einulo-capillaire.  Aucun  examen  complémentaire  n’est
écessaire  en  l’absence  de  phénomène  de  Raynaud  associé.

o
p
fi
c

a chaleur, calmé typiquement par l’immersion en eau froide ou par
a marche sur un sol froid (carrelage ici).

rythromélalgie (ou érythermalgie)

l  s’agit  d’un  syndrome  clinique  rare,  se  caractérisant  par
es  douleurs  intenses  et  paroxystiques  des  extrémités,  asso-
iées  à  une  rougeur  et  à  une  température  élevée  lors  des
oussées  (Fig.  5).  L’érythromélalgie  se  distingue  du  phéno-
ène  de  Raynaud  par  son  intolérance  à  la  chaleur  et  par

e  fait  qu’elle  touche  plus  souvent  les  pieds  que  les  mains.
’amendement  de  la  symptomatologie  après  exposition  au
roid  est  un  signe  quasi  pathognomonique.  Il  existe  des
ormes  primitives,  familiales  le  plus  souvent,  dans  lesquelles
es  mutations  des  canaux  à  sodium  voltage  dépendant  ont
té  récemment  identifiées.  Les  formes  secondaires  sont
arquées  par  l’association  particulière  aux  syndromes  myé-

oprolifératifs,  essentiellement  thrombocytémie  essentielle
t  polyglobulie  de  Vaquez),  imposant  la  réalisation  d’une
umération  formule  sanguine  devant  toute  érythromélal-
ie  [4]. De  façon  plus  anecdotique,  l’érythromélalgie  peut
ccompagner  la  survenu  d’un  lupus  ou  d’une  hyperthyroïdie.

ngelures

es  engelures  sont  des  lésions  dermiques  inflammatoires
iées  à  une  hypersensibilité  au  froid,  à  distinguer  des  gelures
ui  surviennent  dans  des  conditions  climatiques  extrêmes
u  lors  d’une  exposition  au  froid  sans  protection  suffi-
ante  (Fig.  6).  Les  engelures  apparaissent  par  temps  froid
8  à  10 ◦C)  et  humide  —  les  deux  conditions  semblant  néces-
aires  —  plutôt  chez  des  femmes.  On  retrouve  souvent  des
ntécédents  familiaux,  un  début  précoce  à  l’adolescence  ou
hez  l’adulte  jeune,  une  association  à une  acrocyanose.  Leur
urvenue  est  aiguë.  Il  s’agit  de  papules  uniques  ou  multiples,
iolacées,  douloureuses,  œdématiées.  Elles  siègent  surtout

 la  face  dorsale  des  doigts,  mais  parfois  également  aux

rteils,  au  nez,  aux  oreilles.  Les  complications  sont  locales  :
hlyctène  hémorragique  en  raison  de  l’œdème  dermique,
ssure,  ulcération.  Les  engelures  idiopathiques  se  différen-
ient  des  lupus-engelures  par  leur  guérison  spontanée  en
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Figure 6. Engelures multiples des mains chez une jeune fille.

quelques  semaines,  leur  évolution  saisonnière,  leur  sensibi-
lité  aux  mesures  préventives  contre  le  froid,  la  fréquence
d’un  infiltrat  inflammatoire  profond  sudoral  et  l’absence
de  dermite  d’interface  à  l’histologie  [5,6].  Aucun  examen
n’est  cependant  nécessaire  [7]  dans  les  formes  typiques.  En
cas  d’engelures  sévères  ou  atypiques,  d’évolution  récente
(moins  de  deux  ans  de  recul)  ou  de  début  tardif  après
30  ans,  avec  récidive  fréquente  malgré  les  mesures  de  pro-
tection,  une  histologie  cutanée,  un  bilan  de  coagulation,  une
NFS,  la  recherche  d’agglutinines  froides,  d’anticorps  anti-
nucléaires,  d’anticoagulant  circulant  et  d’anticardiolipine
se  justifient,  à  compléter  en  fonction  du  contexte  clinique.
La  recherche  de  cryoglobulinémie  est  rarement  rentable  [7].

Nécrose et ischémie digitales

La  nécrose  digitale  est  le  terme  évolutif  d’une  ischémie  digi-

tale  permanente  (Fig.  7a  et  b).  Les  nécroses  des  doigts  de
la  main  ont  des  étiologies  très  différentes  des  nécroses  des
orteils  (non  abordées  ici)  où  l’artériopathie  athéromateuse
est  la  cause  prédominante.

s
e
s
u

Figure 7. a : ischémie digitale subaiguë des 2e, 3e et 4e doigts ; b : 

patiente sclérodermique.
igure 8. Hématome spontané du 5e doigt.

L’ischémie  des  doigts  peut  se  manifester  avant  les
roubles  trophiques  par  un  phénomène  de  Raynaud  aty-
ique,  sévère,  acquis  ou  aggravé  récemment,  le  plus  souvent
nilatéral  ou  franchement  asymétrique.  Il  peut  également
e  concerner  qu’un  ou  plusieurs  doigts.  La  manœuvre
’Allen  est  en  règle  pathologique.  Il  s’agit  d’une  urgence
hérapeutique.  Les  causes  les  plus  fréquentes  sont  les  arté-
iopathies  (thromboartérite  oblitérante  de  Buerger  chez  le
umeur,  artérite  liée  au  cannabis,  syndrome  du  marteau
ypothénar)  pour  environ  40  %  des  cas  dans  les  séries,  la
clérodermie  12  à 26  %  des  cas,  et  les  cancers  15  %  des  cas
8]. Les  causes  emboliques  ou  d’hyperviscosité  représentent
espectivement  moins  de  10  %  des  cas.

ématome digital spontané

l  s’agit  d’un  hématome  brutal  lié  à  la  rupture  d’une  veine
igitale  (Fig.  8).  C’est  une  motivation  fréquente  de  consul-
ation  en  urgence  en  raison  d’une  douleur  importante  et
e  l’aspect  violacé  du  doigt.  L’hématome  atteint  cepen-
ant  plutôt  les  faces  latérales  de  doigts  que  l’extrémité,

ans  modification  de  la  température  du  doigt.  L’évolution
st  spontanément  favorable  en  moins  de  10  jours  en  pas-
ant  par  les  teintes  de  la  biligénie.  On  retrouve  souvent
n  facteur  microtraumatique  déclenchant  comme  le  port  de

nécrose surinfectée de l’extrémité pulpaire d’un doigt chez une
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harges  lourdes.  La  récidive  est  fréquente.  Aucun  bilan  ou
raitement  spécifique  n’est  nécessaire.

crocholose

’acrocholose  est  un  acrosyndrome  chronique,  avec  une
ccentuation  fréquente  à  la  chaleur.  Il  s’agit  d’une  sensation
’hyperthermie  cutanée  ou  de  brûlure  des  extrémités,  sans
acteur  déclenchant  systématique,  sans  réelle  sensation  de
ouleur  et  sans  érythème.  Le  diagnostic  différentiel  est
elui  d’un  érythromélalgie.  L’acrocholose  s’observe  essen-
iellement  au  cours  de  certaines  pathologies  neurologiques
ensitives  ou  neurovégétatives,  telles  que  la  sclérose  en
laques.
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