UE8 – Item 237- Acrosyndromes

I- Généralités sur les acrosyndromes
a- Acrosyndromes vasomoteurs
	
	Permanents
	Paroxystique

	Vasoconstriction (peau froide)
	Acrorhigose
Acrocyanose (10% pop)
Livedo
	Raynaud (10% pop)

	Vasodilatation (peau chaude)
	Achrocholose
Paumes rouges (syndrome de Lane)
	Erythermalgies (1/10.000)



b- Acrosyndromes trophiques
· Hématome digital spontané
· Engelure
· Syndrome de l’orteil bleu
· Ischémie digital permanente
· Nécrose digitale

II- Signes cliniques
a- Phénomène de Raynaud
· Acrosyndrome vasculaire paroxystique avec ischémie
· Crises volontiers déclenchées par le froid, l’humidité ou l’émotion
· Maladie du jeune (apparait à l’adolescence), à prédominance féminine et le plus souvent idiopathique / primaire
· Phases du phénomène de Raynaud
· Phase syncopale : Blanchissement digital des doigts qui deviennent insensibles (Toujours présente)
· Phase ischémique cyaniques / asphyxique
· Phase hyperhémique : Recoloration voir rougeur (réouverture des capillaires) douloureuse

b- Erythermalgie
· Acrosyndrome vasculaire paroxystique avec vasodilatation
· Critères diagnostic de Lazareth : 3 majeurs et 2 mineurs pour affirmer le diagnostic
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c- Acrocyanose
· Acrosyndrome vasculaire permanent avec ischémie
· Maladie du jeune (apparait à l’adolescence), plus fréquente chez les sujets de faible poids et le plus souvent idiopathique / primaire
· Signes cliniques :
· Aspect cyanique ou érythémateux très prononcé des extrémités
· Hypersudation / Hyperhydrose fréquente
· Absence de douleur

d- Engelures
· Acrosyndrome trophique
· Maladie du jeune (apparait à l’adolescence), à prédominance féminine et souvent associé à l’acrocyanose essentielle
· Signes cliniques : 
· Plaque œdémateuse, prurigineuse (+++) et algique
· Lésions volontiers bilatérales et siégeant le plus souvent aux orteils
· Complications : Bulles et ulcérations, aucunes lésions viscérales
· Cycle des lésions :
· Poussées de 2-4 semaines en hiver
· Guérison complète au Printemps 
· Rechute possible les années suivantes

e- Ischémies digitales
· Acrosyndrome trophique avec ischémie localisée des doigts
· Signes cliniques :
· Doigt ou extrémité de doigt cyanique ou blanc et froid
·  Ulcère de la pulpe digitale ou nécrose digitale avec aspect de gangrène 
· Petites hémorragies sous-unguéales souvent associées

III- Causes étiologiques
a- Phénomène de Raynaud
· Différenciation entre une maladie de Raynaud (primaire) ou un syndrome de Raynaud (secondaire)
· Démarche diagnostique : 
	
	Primitif : Maladie de Raynaud
	Secondaire

	Terrain
	4F pour 1H
Souvent mince
Avant 30 ans (depuis enfance ++)
	Tous âges

	ATCD Familial
	Oui
	Non

	Autres troubles vasomoteurs
	Livedo
Acrocyanose
	Non

	Complication locales, ischémie, nécrose ulcère
	Jamais
	Oui parfois
Abolition d’un pouls (Manœuvre d’Allen positive)

	Clinique
	Bilatérale
	Souvent asymétrique
Séquelles de troubles trophiques

	Evolution
	Toujours bénin
	Pronostic local et général engagé


· Causes de PR secondaire : 
· Sclérodermie systémique
· Dermatomyosite ou syndrome de Sharp (Connectivite mixte)
· Maladie de Buerger (inflammation occlusive et segmentaire des artères et des veines)
· Causes professionnels (Syndrome du marteau Hypothénar, maladie des vibrations)
· Hypothyroïdie
· Eléments aggravants ou modifiant l’expression d’un PR
· B-Bloquants
· Antimigraineux
· Sympathomimétiques nasaux
· Syndrome du canal carpien

b- Erythermalgie
· Secondaire dans la moitié des cas : 
· Syndrome myéloprolifératif (Thrombocytémie essentielle ou maladie de Vaquez +++)
· Maladie de système (LED ou cryoglobulinémie)
· Prise de bloqueurs calciques ou neuropathies périphériques : Pseudo-érythermalgie

c- Acrocyanose
· Primaire / Essentielle dans la plupart des cas : Contexte familial, associé aux engelures ou à la maladie de Raynaud
· Secondaire : Apparition tardive, Hémopathie ou amaigrissement récent

d- Engelures
· Primaire dans la plupart des cas : Associé aux acrocyanoses ou à la maladie de Raynaud
· Secondaire : Apparition tardive, Suspicion de Lupus érythémateux / Lupus engelure

e- Ischémies digitales
· Résultat d’une atteinte artérielle ou microcirculatoire des membres supérieurs
· Pathologies donnant des ischémies digitales :
· Maladie de Buerger (Sujet < 40 ans, tabagique et fumeur de cannabis) : Thromboses veineuses superficielles, artériopathies distale des membres inf et sup
· Sclérodermie systémique
· Cryoglobulinémie : Hépatite C, hémopathie lymphoïde
· Syndrome myéloprolifératif, Syndrome paranéoplasique
· Médicaments : Vasoconstricteurs, thrombopénie induite par l’héparine

IV- Examens complémentaires
a- Phénomène de Raynaud
· L’examen clinique doit systématiquement être complété de deux examens de première intention (même en l’absence d’arguments clinique pour un syndrome de Raynaud secondaire)
· Capillaroscopie
· Dosage des Anticorps Anti-noyau (Sclérodermie systémique)
· Au terme de ce bilan :
· Capillaroscopie et AC Anti-Noyau positifs : Sclérodermie systémique débutante affirmée
· Capillaroscopie et AC Anti-Noyau négatifs :
· Pas d’argument clinique pour un SR secondaire : Pas de suivi
· Arguments clinique pour un SR secondaire : Suivi annuel 

b- Erythermalgie
· Dans tous les cas on réalise une NFS pour détecter un syndrome myéloprolifératif 

c- Acrocyanose
· En cas de survenue tardive on réalise une NFS pour cherche une hémopathie

d- Engelures
· En cas de survenue tardive ou en période estivale on recherche des AC Anti-Noyau (Lupus engelure)

e- Ischémies digitales
· Recherche d’artériopathie digitale ou atteinte microcirculatoire
· Capillaroscopie péri-unguéale (Sclérodermie)
· Echo-doppler artériel et mesure de la pression digitale (Maladie de Buerger)
· NFS (Hémopathie lymphoïde ou syndrome myéloprolifératif)
· Cryoglobulinémie et sérodiagnostic d’hépatite virale
· [bookmark: _GoBack]Recherche de cancer suivant la clinique
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