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CONNAISSANCES

Item  239  —  Acrosyndromes  (phénomène de
Raynaud, érythermalgie, acrocyanose,
engelures, ischémie  digitale)

CEDEF1

Hiérarchisation  des  connaissances.

Rang  Rubrique  Intitulé Descriptif

Définition Définition  d’un  phénomène  de  Raynaud,
acrocyanose, érythermalgie,  ischémie
digitale  et  engelure

Diagnostic  positif  Connaître  les caractéristiques  cliniques
des principaux  acrosyndromes

Diagnostic  positif  Connaître  les éléments  cliniques
permettant de distinguer  Raynaud
primitif et  secondaire

Terrain, évolution,  facteurs
déclenchants,  topographie,  phases,
troubles trophiques  associés,
manœuvre d’Allen,  autres  signes
cliniques d’appel

Diagnostic  positif  Connaître  les signes  dermatologiques  de
la sclérodermie  systémique  (hors
Raynaud)

Doigts boudinés,  sclérodactylie,
télangiectasies,  ulcérations  digitales,
hippocratisme digital

Diagnostic  positif  Savoir réaliser  une  manœuvre  d’Allen

Contenu  multimédia  Images  de phénomène  de  Raynaud  (phase
syncopale)

Contenu  multimédia  Image  d’engelure

Contenu  multimédia  Vidéo  ou  photos  de manœuvre  d’Allen*

Examens
complémentaires

Connaître  l’indication  de la  réalisation
d’anticorps antinucléaires  (AAN)  et
capillaroscopie
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Figure 1. Phase syncopale d’un phénomène  de Raynaud, les
doigts  sont blancs.

Un  acrosyndrome  vasculaire  est  un  trouble  vasomo-
teur des  extrémités.  Cette  appellation  regroupe  différentes
pathologies: le  phénomène  de  Raynaud,  l’acrocyanose,
l’érythermalgie,  les  engelures  et  l’ischémie  digitale.  On
peut les  séparer  en  acrosyndromes  vasomoteurs  et acrosyn-
dromes trophiques  :
• les acrosyndromes  vasomoteurs  sont  :

— soit paroxystiques  comme  le  phénomène de  Raynaud
(le  plus  fréquent)  et l’érythermalgie,

— soit permanents  comme  l’acrocyanose  ;
• les acrosyndromes  trophiques  comprennent  les engelures,

récidivantes  en  saison  froide,  et  l’ischémie  digitale,  en
général  aiguë,  qui  constitue  une  urgence  du  fait  du  risque
de  nécrose.

Phénomène de Raynaud

• Acrosyndrome le  plus  fréquent  (prévalence  5 %).
• Mains, orteils,  nez,  oreilles.  .  .
• Indication  à un  bilan  clinique  et biologique  minimal  pour

distinguer  phénomène  de  Raynaud  primitif  (90  %)  ou
secondaire  (10  %)

Diagnostic

• Circonstances déclenchantes  :  froid,  humidité  (parfois
émotions).

• Trois  phases  :
— phase syncopale  ou  « blanche  » (obligatoire  +++)  :

pâleur  et  froideur  des  extrémités  ±  diminution  de  la
sensibilité  (Fig.  1) ;  durée  de  quelques  minutes  à
quelques  heures  ;

— phase cyanique  ou asphyxique  ou  « bleue  » (incons-
tante):  durée  de  quelques  minutes  ;

— phase hyperhémique ou  « rouge  » (incons-
tante)  : recoloration  et  réchauffement  avec
dysesthésies  ±  douloureuses  ;  durée  de  quelques
minutes.

Encadré 1 :  Bilan  minimal  devant  un phénomène de
Raynaud
• Interrogatoire,  examen  clinique  (voir  Tableau  1).
• Manœuvre  d’Allen:  compression  des  artères

radiale  et  cubitale  en  faisant  exercer  au malade  des
mouvements de flexion  et d’extension  de la  main  ;
lors de levée  de la  compression,  la  revascularisation
de la  paume  et  des  doigts  est  rapide et homogène
(manœuvre négative)  ou  retardée  et hétérogène
(manœuvre  positive).

• Capillaroscopie  péri-unguéale.
• Biologie  :  recherche  d’anticorps  antinucléaires

(titrage et  spécificité  dont  anticorps  anti-
centromère  et  anti-Scl70).

Étiologies

Phénomène de Raynaud  primitif  (« maladie de
Raynaud  »)
• Cause la  plus  fréquente  (90 %).
• Diagnostic d’élimination,  retenu  en  l’absence

d’arguments pour  une étiologie  secondaire  (Tableau  1).
• Prévalence  chez  les femmes  entre  25  et 40  ans  :  6 %.
• Physiopathologie :  spasme  excessif  au froid  par  hypersen-

sibilité  des  récepteurs  �2-vasoconstricteurs  et  anomalies
de  la  sécrétion  endothéliale  de médiateurs  vaso-actifs.

Phénomène de Raynaud  secondaire
Orientation  diagnostique
Présence  d’atypies  à l’interrogatoire  ou  à  l’examen  clinique
(voir Tableau  1 et  encadré  1).

Étiologies  des  phénomènes  de Raynaud  secondaires
• Cause  iatrogène médicamenteuse  ou  toxique

(encadré 2)  : déclaration  pharmacovigilance.
• Causes  locorégionales :  phénomène  de  Raynaud  uni-

latéral  (encadré  2) :  déclaration  en cas  de  maladie
professionnelle.

•  Connectivites  (encadré  2):
— sclérodermie  systémique +++ :

— phénomène  de Raynaud  quasi  constant,  précoce,
bilatéral  ;

—  peut  être  isolé  initialement  avec  anomalies  capilla-
roscopiques  (> 90  %  des  cas):  mégacapillaires  (ecta-
sies),  raréfaction  des  anses  capillaires  (Fig.  2) ;  cet
aspect  capillaroscopique  isolé,  même  en l’absence
d’anomalies  biologiques  initiales,  justifie une  sur-
veillance  clinique  et  biologique  à la  recherche
d’une  connectivite  auto-immune  ;

— signes  cutanés  associés  :  doigts  boudinés  (précoce  ;
Fig.  3),  puis  sclérodactylie  (Fig. 4),  sclérose
cutanée  distale  >  proximale,  télangiectasies
(Fig.  5),  calcinose  ;

—  signes  systémiques  associés  : troubles  diges-
tifs  moteurs,  hypertension  artérielle  pulmonaire,
pneumopathie  interstitielle  ;

— biologie:  facteurs  antinucléaires,  anticorps  anti-
antigènes  solubles  de type anti-Scl70  ou  anti-
centromères.
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Tableau  1  Éléments  orientant  le  diagnostic  différentiel  entre  phénomène  de Raynaud  primitif  et  secondaire.

Critères  Raynaud  primitif  (ou essentiel)  Raynaud  secondaire

Terrain  Femme  jeune  (ratio :  4/1)
Antécédents  familiaux

Homme ou  femme,  tout  âge
Absence d’antécédents  familiaux

Ancienneté et évolution  Suivi  > 2 ans  sans  apparition  d’autre
cause

Peut  précéder  de plusieurs  mois
l’apparition des autres  signes  de
connectivite : suivi  clinique  +++

Facteur déclenchant  Froid  (recrudescence  hivernale)  Froid  et/ou  spontané
Topographie  Bilatérale  et  symétrique

Doigts : respect  des  pouces
Unilatérale, asymétrique
Doigts :  pouces  parfois  touchés

Description Succession  des  3 phases  Phase  hyperhémique  absente
Nécrose,  ulcérations  digitales
pulpaires

Absentes Possibles  (actifs  ou  cicatrices)

Examen  clinique  Normal  :
—perception  de  tous  les pouls
— ±  engelures,  hyperhidrose

Anormal  :
—signes  de connectivite  (doigts
boudinés, sclérose  cutanée,
télangiectasies.  .  .)
—anomalie  des  pouls

Manœuvre  d’Allen Négative Positive
Capillaroscopie  digitale  Normale  Anormale
Anticorps  antinucléaires  Négatifs  Positifs  en cas  de  connectivite

associée

•  Maladie  de  Buerger  (thromboangéite  oblitérante)  :
— artériopathie  distale  non  athéromateuse  ;
— patients  jeunes  (début  avant  45  ans),

tabac  ±  cannabis  ;
— clinique  :

—  abolition  des  pouls,
—  thromboses  veineuses  superficielles  ou  profondes,
— ischémies  digitales  hyperalgiques  typiquement  du  gros

orteil  ;
—  paraclinique  : échographie  Doppler  artérielle  et vei-

neuse,  angioscanner.

Traitement

• Traitement étiologique  (Raynaud  secondaires).
• Suppression des facteurs  favorisants  (médicaments,

tabac,  cannabis.  .  .).
• Mesures de  protection  vestimentaire  (+++)  et  de non-

exposition  au froid.
• Traitement médicamenteux  dans  formes  sévères,  Ray-

naud  secondaires  (sclérodermie):
— inhibiteurs calciques  per  os  (nifédipine,

amlodipine.  .  .) ;
— perfusions intraveineuses  d’iloprost  (analogue  de  la

prostacycline).

Autres acrosyndromes

Érythermalgie (ou érythromélalgie)

• Acrosyndrome  vasculaire  paroxystique  lié à  une vaso-
dilatation  artériolo-capillaire

• Cminique  :

— topographie : extrémités  (pieds  > mains)  ;
— facteur  déclenchant  :  chaleur  > spontané,  effort,

orthostatisme  ;
— description :  rougeur,  chaleur  et douleurs  intenses

(à  type  de brûlure,  de  striction),  durée  de  quelques
minutes  à  quelques  heures,  calmée  par  l’eau  froide.

• Bilan: rechercher  des  arguments  pour  une  hémopathie
(examen  clinique  et  NFS).

• Autres  examens  biologiques:  TSH,  facteurs  anti-
nucléaires  (FAN).

• Formes  idiopathiques  (rares):  homme,  < 40  ans,
atteinte symétrique,  antécédents  familiaux  (forme  fami-
liale  autosomique  dominante).

• Formes secondaires  :
— homme ou  femme,  >  40  ans  ;
— syndrome  myéloprolifératif  (polyglobulie,  thrombo-

cytémie)  > hyperthyroïdie,  lupus,  paranéoplasique.

• Traitements  :
— forme primaire  :  aspirine,  bêta-bloquants  ;
— forme secondaire  :  traitement étiologique,  aspirine.

• Diagnostic différentiel  =  acrocholose  :  sensation  de cha-
leur  des  extrémités  (surtout  des  pieds),  sans  douleur,
ni érythème,  sans  facteur  déclenchant,  qui  peut être
observée  au  cours  de  pathologies  neurologiques.

Acrocyanose  essentielle

• Acrosyndrome  vasculaire  permanent,  lié  à une  stase
capillaro-veinulaire  par  ouverture  permanente  des  ana-
stomoses  artérioveineuses,  anormalement  nombreuses  et
développées.

• Clinique  :
— femmes, minces,  débute  à  l’adolescence  ;
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Encadré 2 : Exemples  d’étiologies  des  phénomènes
de Raynaud  secondaires

Causes  iatrogènes  ou  toxiques
• Bêta-bloquants,  quel  que  soit  le  mode

d’administration  dont  oculaire  (+++)  :  cause
iatrogène la  plus  fréquente.

• Amphétamines.
• Ergot  de  seigle  et  dérivés  (en association  avec

macrolides ou  héparine).
• Bromocriptine.
• Sympathomimétiques  nasaux  (prednazoline,

fénoxazoline).
• Bléomycine.
• Vinblastine.
• Gemcitabine
• Interféron  �.
• Cocaïne.
•

Arsenic : maladie  professionnelle  (no 20).
Causes locorégionales

• Maladie professionnelle  (no 69) des  engins  vibrants
(bûcheron, fraiseur,  polisseur,  marteau-piqueur.  .  .).

• Anévrisme  cubital  (maladie  du  marteau  :
carreleur,  maçon,  ouvrier  métallurgiste,  carrossier,
emboutisseur.  .  .).

• Microtraumatismes localisés  chroniques  (karatéka,
volleyeur. .  .).

• Syndrome du  défilé  costoclaviculaire,  côte
surnuméraire.

• ± Syndrome  du  canal  carpien.
Causes systémiques

• Connectivites,  maladies  auto-immunes  :
— sclérodermie  (+++)  : première  cause  de

phénomène  de  Raynaud  secondaire,  prévalence
dans  la  maladie  > 9/10,  fréquemment  révélateur  ;

— syndrome  de  Gougerot-Sjögren  (+++)  :
prévalence du  phénomène  de  Raynaud  dans  la
maladie 1/3  ;

— lupus érythémateux  aigu  disséminé  (++)  :
prévalence  du  phénomène  de  Raynaud  dans  la
maladie ;

— polyarthrite  rhumatoïde  (++) :  prévalence  du
phénomène  de  Raynaud  dans  la  maladie  1/10  ;

— syndrome de  Sharp  ;
— dermatomyosite.

• Atteintes  vasculaires  systémiques/vascularites  :
— maladie  de  Buerger  : phénomène  de Raynaud

précoce (+)  ;
— péri-artérite  noueuse  ;
— maladies de  Horton  et  de  Takayasu  (très  rares).

• Autres :
— cryoglobulinémie, maladie  des  agglutinines

froides ;
— dysglobulinémie/maladie  de  Waldenström  ;
— polyglobulie/syndrome myéloprolifératif  ;
— affections néoplasiques.

Figure 2. Dysplasie ectasiante (mégacapillaires)  et  raréfiante
(zones  sans capillaires) d’une sclérodermie  à la capillaroscopie.

Figure 3. Sclérodactylie  œdémateuse  au cours d’une
sclérodermie  systémique.

Figure 4. Sclérodactylie évoluée  et hippocratisme digital.

— atteinte bilatérale  des  extrémités  (mains  et
pieds)  :  coloration  bleue/rouge/violacée,  froi-
deur  ±  œdème  ±  moiteur  ;

— indolore  mais  peut  être socialement  gênant  ;
— majoré par  le  froid  et  la  déclivité  ;
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Figure 5.  Syndrome de Raynaud dans le cadre d’une
sclérodermie.  Remarquer la note ischémique  asymétrique  et
incomplète,  les télangiectasies,  les  doigts boudinés.

— ± phénomène  de  Raynaud,  engelures,  livedo
physiologique.  .  .

• Bilan :  aucun.
• Diagnostic  différentiel  =  acrorighose  : sensation  de

froid  permanente  et  symétrique  des  extrémités  sans  signe
objectif.

Engelures  et pseudo-engelures

Acrosyndrome  trophique  idiopathique  (engelures)  ou
secondaire (pseudo-engelures).

Engelures

• Terrain :
— femmes jeunes  ±  anorexiques,  sous-alimentées  ;
— antécédents  familiaux  ;
— ± associés  à  une  acrocyanose  et/ou  hyperhidrose.

• Anamnèse  :
— lésions inflammatoires  acrales  survenant  quelques

heures  (12  à 24  heures)  après  une  exposition  prolongée
à  un  froid  modéré  (8  à 10 ◦C)  mais  humide  (automne,
hiver)  =  hypersensibilité  au froid  ;

— caractère  récidivant,  saisonnier.
• Clinique :

— topographie :  doigts  (face  dorsale)  > orteils  (face  dor-
sale)  >  bords  latéraux  des  pieds,  région  achilléenne,
hélix,  nez  ;

— lésions multiples  ;
— macules érythémateuses  puis  macules  et papules  vio-

lacées  ±  œdémateuses  (Fig. 6)  ;
— évolution  parfois  confluente  en plaques

érythrocyaniques  ;
— polymorphisme  clinique  possible  (formes  vésiculo-

bulleuses,  ulcérées.  .  . ;  Fig.  7) ;
— prurit  ±  douleurs  (lors du  réchauffement)  ;
— régression  spontanée en  2 à 3 semaines  ±  dyschromie

séquellaire.

• Diagnostic  différentiel  :
— pseudo-engelures (voir  plus  loin)  ;

Figure 6. Engelures. Noter les papules érythémateuses  volon-
tiers  prurigineuses.

Figure 7. Engelures d’évolution  vésiculo-bulleuse  avec des-
quamation.

— gelures :  lésions  cutanées  par  exposition  intense  au
froid.

• Traitement  :
— correction des  facteurs  favorisants  (arrêt  du  tabac,

correction  alimentation)  ;
— protection contre  le  froid ;
— topiques locaux  (émollients,  dermocorticoïdes)  ;
— ± médicaments  vasodilatateurs  dans  les  formes

sévères.

Pseudo-engelures

• Étiologies  :
— lupus engelures  (Fig. 8)  ;
— iatrogène (voir  les  médicaments  inducteurs  de Ray-

naud)  ;
— hypercoagulabilité,  agglutinines  froides,  cryoglobu-

linémie,  vascularite.
• Éléments  d’orientation  :

— antécédents  ou éléments  orientant  vers  une connecti-
vite,  thrombophilie,  artériopathie  ;
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Figure 8. Lupus engelure: papules érythémateuses  et  parfois
vésiculeuses  des doigts.

— début  tardif  > 30  ans, survenue  spontanée,  persistance
malgré  protection  contre  le  froid  ;

— clinique : évolution  chronique,  association  à purpura,
livedo,  nécrose  ;

— paraclinique :  biopsie  (histologie  et  immunofluo-
rescence  directe),  FAN,  cryoglobulinémie,  recherche
d’agglutinines  froides,  anticorps  anticardiolipides,
anticoagulant  circulant,  bilan  d’hémostase.

Ischémie digitale permanente

• Physiopathologie  :  déficit  de  la  perfusion  sanguine  en
rapport  avec  des  lésions  artérielles  d’amont  :
— mécanisme  thrombotique  ou  occlusif  (athérome,

artériolopathie  de  Buerger,  polyglobulie.  .  . ;  Fig.  9) ;
— processus  embolique  (arythmie  cardiaque,  athérome

de  l’aorte.  .  .) ;
— processus traumatique,  mécanique  (maladies  profes-

sionnelles)  ;
— processus  inflammatoire  (vascularites,  cryoglobu-

linémie,  sclérodermie,  péri-artérite  noueuse.  .  .).
• Anamnèse :

— épisodes  paroxystiques  syncopaux  puis  persistance
semi-permanente  puis  permanente  de  douleurs  (sur-
tout  nocturnes)  entre  les crises  ;

— doigt ou  orteil  froid,  algique  et  cyanique  (cyanose
douloureuse)  pendant  une période  prolongée,  habi-
tuellement  de  plusieurs  jours.

• Clinique :
— doigt (ou  orteil)  froid et cyanique  avec  allongement

du  temps  de  recoloration  de  la  pulpe  (> 3  minutes),
hémorragies  sous-unguéales  en  flammèches  ;

— puis nécroses  digitales.

Syndrome  de  l’orteil  ou du doigt  bleu

• Ischémie  microcirculatoire  sévère  à  pouls  conservés.
• Emboles de cristaux  de cholestérol (Fig. 10)  provenant

d’un anévrisme  ou  d’une  plaque  athéromateuse  ulcérée,

Figure 9. Nécrose  du gros orteil dans le  cadre d’une
thromboangéite  oblitérante  de Buerger chez un jeune homme
consommateur de cannabis.

Figure 10. Orteil bleu  révélateur  d’emboles de cristaux de
cholestérol.  Noter le livedo et la nécrose  distale.

favorisés  par  un  geste  endovasculaire  ou  un traitement
antithrombotique.

• Orteil ou doigt  violet,  douloureux  ±  livedo,  purpura.
• Embolisation  possible  dans  de multiples  territoires  (rein,

rétine,  cerveau).

658



Annales  de  dermatologie  et  de vénéréologie  -  FMC  3  (2023)  653—659

Points  clés
• Le  diagnostic  et l’enquête étiologique  d’un

acrosyndrome  vasculaire  reposent  essentiellement
sur un interrogatoire  et un  examen  clinique  avec
quelques examens  complémentaires.

• Le phénomène  de  Raynaud  est  l’acrosyndrome
vasculaire  le  plus  fréquent.

• La  maladie  de  Raynaud  est  l’étiologie  la  plus
fréquente  dans  la population  générale,  mais  elle  doit
demeurer un diagnostic  d’élimination.

• Le  bilan  minimum  du  phénomène  de Raynaud
doit comporter  une capillaroscopie  péri-unguéale
et  la  recherche  d’anticorps  antinucléaires,  car  la
sclérodermie  systémique  (plus  rarement  d’autres
maladies systémiques)  peut  être révélée  par
ce seul  symptôme  plusieurs  années  avant  la
symptomatologie  viscérale  et  cutanée.

• L’érythermalgie  (ou érythromélalgie)  peut  être
idiopathique ou  révéler  une affection  sous-jacente,
avant tout un  syndrome  myéloprolifératif.

• L’acrocyanose  est  banale  mais  parfois  trompeuse.
• L’ischémie digitale  constitue  une urgence  en raison

du risque  de nécrose.
• Les  engelures  surviennent  au froid  de façon

récurrente  et saisonnière  ;  elles  sont  le  plus  souvent
idiopathiques. Leur principal  diagnostic  différentiel
est le  lupus.
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