Le phénomene
de Raynaud

Mythes
ytet réalites

« Docteur, j’ai toujours les mains gelées! » Johanne, une jeune femme que vous
suivez depuis quelques années, vous consulte, car, depuis peu, elle remarque que
ses doigts sont souvent d’une blancheur inquiétante aprés qu’elle ait jouer dans la
neige avec ses enfants. Johanne souffre-t-elle d’'un phénoméne de Raynaud? Si oui,
comment savoir s’il s’agit d’'un phénoméne de Raynaud primaire ou secondaire?
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Le phénoméne de Raynaud est caractérisé par une
blancheur ischémique des doigts, suivie habituelle-
ment d’une cyanose, et par la suite, d’'une hyper-
hémie réactionnelle. La majorité des cas souffrent
de la maladie de Raynaud ou phénoméne de
Raynaud primaire. Pour une minorité de cas, on
dénote une maladie sous-jacente; ces patients sont
atteints d’un syndrome de Raynaud ou phénomene
de Raynaud secondaire. L'anamnese, I'examen
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En bref :
e phenomene de Raynaud : mythes et realites

Comment se présente le phénomene de Raynaud?

La blancheur que les patients présentent est d’une
certaine facon une exagération d’un réflexe physiolo-
gique du corps humain pour diminuer la déperdition
périphérique de chaleur.

La cyanose fait souvent suite a la blancheur et résulte de
la désaturation de I’hémoglobine; cette phase n’est pas
observée chez tous les patients et n’est pas requise pour
poser le diagnostic.

L’hyperhémie réactionnelle, comme son nom l'indique,
correspond au retour de la circulation capillaire : cette
phase rouge précéede le retour a la coloration normale de
base et est presque toujours observée par le patient. Elle
est tres utile pour le médecin, car elle permet de ,“"

distinguer la paleur décrite par certains patients de la .r"r
véritable blancheur du phénomene de Raynaud. Il n’y a
pas d’hyperhémie réactionnelle « rouge » sans véritable
blancheur préalable.

Comment différencier le phénomene
de Raynaud primaire du secondaire?

Par définition, le phénoméne de Raynaud primaire est diagnostiqué en I'absence de toute maladie sous-jacente
susceptible de I'expliquer. Avant la disponibilité des sérologies auto-immunes de haute précision et de la capillaro-
scopie, il était généralement convenu qu’un phénoméne de Raynaud demeurant totalement « isolé » pendant au moins
2 ans, sinon 5, était fort probablement primaire. Cette notion est encore raisonnablement vraie si I’on recherche en
détail certains éléments précis de I'anamnése et de I'examen physique. Le phénoméne de Raynaud primaire survient
surtout chez des femmes agées de 15 a 35 ans. Jusqu’a 4 % de la population peut étre affectée a des degrés divers.
Environ 90 % des cas de phénoménes de Raynaud s’averent étre primaires.

Le phénomene de Raynaud secondaire est heureusement plus rare et fait suite a de nombreuses maladies vasculaires,
traumatiques, occupationnelles ou auto-immunes, ou a d’autres facteurs, dont la prise de certains médicaments,
comme les bétabloqueurs.

Quel est le meilleur traitement?

La protection physique contre le froid, a I'aide de vétements chauds, demeure la meilleure prophylaxie contre le phéno-
meéne de Raynaud. Faire comprendre a un patient que son phénoméne de Raynaud primaire est fréquent et bénin
s’avere plus important que le traitement. Dépister les rares cas de phénomene de Raynaud secondaire est aussi plus
prioritaire que de maitriser le phénomene de Raynaud, car c’est la maladie sous-jacente qu’il faut alors surtout traiter.
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physique, une sérologie auto-immune avec anti-
corps anticentroméres (ACA) et une capillaro-
scopie permettent de déceler la plupart des cas de
phénomene de Raynaud secondaire. Les vasodilata-
teurs de la classe des dihydropyridines (nifédipine,
félodipine et amlodipine) sont les plus efficaces
pour compléter I'approche de base qui est la pro-
tection contre le froid.t

Un peu de terminologie

Plusieurs phénomeénes vasospastiques se ressem-

blent et peuvent coexister. On distingue les qua-

tre phénomenes suivants :

1. Phénomene de Raynaud : blancheur des
doigts suivie de cyanose puis d’hyperhémie
réactionnelle, principalement lors de I’exposi-
tion au froid. Le déroulement triphasique est
classique, mais certains patients ne présentent
pas la phase cyanotique intermédiaire.

a. Phénomene de Raynaud primaire ou ma-
ladie de Raynaud : idiopathique, sans aucune
maladie sous-jacente.

b. Phénomene de Raynaud secondaire ou syn-
drome de Raynaud : maladie sous-jacente.

2. Acrocyanose : coloration bleutée diffuse des
extrémités, soit d’origine centrale (hypoxie,
shunt, choc, etc.), soit d’origine périphérique.
Il 'y a pas de blancheur et presque jamais
d’hyperhémie réactionnelle. Comme pour le
phénoméne de Raynaud, on retrouve des
formes primaires et secondaires.

3. Livedo reticularis : peau marbrée (degré va-
riable). On note souvent une froideur, sauf s'il
s'agit d’un livedo vasculitique ou faisant suite a
des embolies athéromateuses (livedo se-
condaire par opposition a primaire).

4. Hypertonie sympathique : ce phénoméne
presque toujours idiopathique (sauf chez les
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La blancheur que les patients
présentent est d’'une certaine facon
une exagération d'un réflexe
physiologique du corps humain
pour diminuer la déperdition
périphérique de chaleur.

patients recevant des bétabloqueurs) occa-
sionne une froideur cutanée SANS change-
ment de coloration et s'accompagne souvent
d’hyperhydrose cutanée incommodante. De
plus, ces patients présentent parfois un
phénomeéne de Raynaud ou de I'acrocyanose/livedo,
mais I'inverse n’est pas vrai, puisque la plupart
des patients atteints d’une maladie de
Raynaud ne présentent pas d’hypertonie.
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vailles ont d’ailleurs été confir-
mées récemment.® La blan-
cheur que les patients présen-
tent principalement aux doigts
est donc d’'une certaine fagon
une exagération d’un réflexe
physiologique du corps humain
pour diminuer la déperdition
périphérique de chaleur.

La cyanose fait souvent suite
a la blancheur et résulte de la
désaturation de I’némoglobine;
cette phase n'est pas observée
chez tous les patients et n’est
pas requise pour poser le diag-

Le phénoméne de Raynaud primaire survient surtout
chez des femmes agées de 15 a 35 ans. Jusqu’a 4 % de
la population peut étre affectée a des degrés divers.
Environ 90 % des cas de phénomenes de Raynaud

s’averent étre primaires.

Physiopathologie :

I’aspect triphasique

Maurice Raynaud a décrit le phénomeéne tripha-
sique en 1862, mais c’est Lewis en 1929 qui s'est
attaqué a la physiopathologie du phénomene.
Depuis ce temps, le concept de base n'a pas vrai-
ment changé : la raison pour laquelle les patients
souffrant d’'un phénomene de Raynaud présen-
tent une hypersensibilité des artéres digitales au
froid reste encore obscure. Nous avons démontré
en 1985 que le flot digital diminue lors de I'ex-
position au froid, mais que ce phénomene est
accentué chez les patients atteints d’'un
phénomene de Raynaud primaire.2 Ces trou-
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nostic.

L'hyperhémie réactionnelle,
comme son nom l'indique, cor-
respond au retour de la circula-
tion capillaire; cette phase rouge
précéde le retour a la coloration
normale de base et est presque
toujours observée par le patient.
Elle est tres utile pour le médecin, car elle permet
de distinguer la paleur décrite par certains patients
de la véritable blancheur du phénomene de
Raynaud. Il n'y a pas d’hyperhémie réactionnelle
« rouge » sans véritable blancheur préalable.

Comment différencier

le phénomene de Raynaud
primaire du secondaire?

Par définition, le phénomeéne de Raynaud primaire
est diagnostiqué en l'absence de toute maladie
sous-jacente susceptible de I'expliquer. Avant la
disponibilité des serologies auto-immunes de haute
précision et de la capillaroscopie, il était générale-
ment convenu gu'un phénomeéne de Raynaud
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demeurant totalement « isolé » pendant au moins
2 ans, sinon 5, était fort probablement primaire.
Cette notion est encore raisonnablement vraie si
I’'on recherche en détail certains éléments précis de
I'anamneése et de I'examen physique. Le phéno-
meéne de Raynaud primaire survient surtout chez
des femmes agées de 15 a 35 ans. Jusqu’a 4 % de la
population peut étre affectée a des degrés divers.
Environ 90 % des cas de phénomene de Raynaud
saverent étre primaires.

Le phénoméne de Raynaud secondaire est
heureusement plus rare et fait suite a de nom-
breuses maladies vasculaires, traumatiques, occu-
pationnelles ou auto-immunes, ou a d’autres fac-
teurs, dont la prise de certains médicaments,
comme les bétabloqueurs. Il est coutume de faire
une liste des diverses causes du phénomene de
Raynaud; nous détaillerons plutét certaines ma-
ladies et mythes liés au phénomene.

Les mythes

1. Le syndrome du canal carpien n’entraine
presque jamais de phénomeéne de Raynaud.
Les engourdissements nocturnes, les pares-
thésies et la parésie thénarienne n'ont rien a
voir avec le froid et naccentuent que tres
rarement un phénoméne de Raynaud déja
présent. De plus, la décompression du nerf
médian ne corrige pratiquement jamais un
phénomene de Raynaud.

2. Le syndrome du défilé thoracique n’occa-
sionne pas de phénomeéne de Raynaud. Le syn-
drome costo-claviculaire, principal sous-
groupe du défilé thoracique, entraine une fati-
gabilité a [I'élévation des bras et des
paresthésies positionnelles sans aucun rapport
avec le froid. Au moins le tiers de la popula-
tion générale présente une certaine diminution
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du pouls radial lors de I'une ou l'autre des
manceuvres du défilé. Lexécution de ces
manceuvres pour le phénomeéne de Raynaud
est historiguement décrite, mais n’est validée
nulle part.

3. La migraine peut étre associée au phénomene
de Raynaud, mais elle est tellement fréquente
qu’une association due au hasard ne peut pas
étre exclue.

4. La prise de medicaments engendre rarement
un phénoméne de Raynaud. Il est exception-
nel qu'un patient manifeste un phénomene de
Raynaud de fagon synchrone avec la prise d’un
bétabloqueur. Lutilisation de I'ergot est telle-
ment rare que I'on ne voit pratiqguement plus
de cas d’ergotisme.

5. Lhypothyroidie n’entraine pratiquement ja-
mais de phénomeéne de Raynaud.

Ce que le clinicien doit

rechercher activement

1. Lexposition a des outils vibratoires existe
encore, principalement dans I'industrie miniere
et dans I'usinage du métal (sablage et broyage).
Lindustrie forestiere a introduit des scies avec
des mécanismes antivibratoires relativement effi-
caces. Il faut distinguer les vibration fingers,
paresthesies sans phénomene de Raynaud, des
vibration white fingers, phénoméne de Raynaud
avec ou sans paresthésies. Une exposition pro-
longée a des outils vibratoires pendant plusieurs
années est souvent liée au phénomeéne de
Raynaud. Les tests de provocation au froid, faits
en laboratoire, ne sont pas fiables et ne démon-
trent pas une bonne corrélation avec les symp-
tdmes. Nous les avons donc abandonnés.

2. La maladie de Buerger est une rare cause de
phénomene de Raynaud, mais doit étre soup-



connée chez un fumeur ou une fumeuse agés
de moins de 40 ans, surtout sils ont des
antécédents de phlébites superficielles en terri-
toire non variqueux. Lépreuve d’Allen est
anormale et il peut y avoir des hémorragies en
flammeéches (splinters) en phase active chez les
patients atteints d’'une maladie de Buerger.

. L'occlusion traumatique de I'artére cubitale,
ou hammer syndrome, entraine un phénomene
de Raynaud des quatrieme et cinquieme
doigts, avec des douleurs et des hémorragies en
flammeéches lors des premiéres semaines.
L'artere cubitale est palpable au poignet, mais
I’épreuve d’Allen démontre une occlusion
hypothénarienne.

. L'athérosclérose doit étre soupgonnee chez les
patients agés de plus de 40 ans, principalement
en présence de facteurs de risque reconnus. Le
tabagisme arrive en téte de liste, devant le dia-
béte, I'hypercholestérolémie et I'’hypertension.
L'épreuve d’Allen peut étre anormale ou
douteuse. Certains patients ont un examen
périphérique normal et une athéromatose sous-
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claviere, ce qui laisse supposer une cause embo-
lique pour certains phénomenes de Raynaud.

. Les collagénoses doivent étre recherchées. Le

lupus érythémateux disséminé entraine plutdt
des atteintes vasculitiques nécrotiques qu’un
phénomene de Raynaud. Larthrite rhuma-
toide occasionne rarement un phénomeéne de
Raynaud. La dermatopolymyosite et le syndro-
me de Sjogrén peuvent accompagner un
phénomene de Raynaud, mais c’est vraiment
la sclérodermie qui est susceptible d’engendrer
un phénomene de Raynaud avant tout autre
symptome.

. La sclérodermie cause un phénomene de Ray-

naud dans plus de la moitié des cas et est
responsable de la majeure partie des phénome-
nes de Raynaud secondaires.

. L'cedeme digital nouveau d’apparition récente

est souvent le premier symptdéme du phénomene
de Raynaud. 1l est plus fiable en fin d’aprés-midi :
les bijoutiers vous le diront.

. La sclérose digitale (perte des plis cutanés et dur-

cissement des doigts) est aussi souvent le premier

Devant I'herpes génital, pensez a Famvir.

On estime que 7 cas sur 10 d’herpes génital

1

échappent au diagnostic'.

Famvir est indiqué pour traiter ou supprimer les récidives d’herpés génital chez les adultes
immunocompétents. Le traitement devrait étre amorcé au cours de la phase prodromique ou

dans les plus brefs délais suivant I'apparition des Iésions.

Dans des études cliniques, les réactions indésirables les plus courantes a Famvir étaient des
céphalées et des nausées. On recommande de réduire la posologie dans les cas d'insuffisance
rénale modérée ou sévere.

Consultez les renseignements thérapeutiques pour plus d'information.

1. Catotti DN et al. Herpes Revisited: Still a cause for concern. Sex Trans Dis 1993; 20 (2):77-80.
* Marque déposée de Novartis AG.
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ou le deuxieme symptome. Il est difficile a inter-
préter chez les travailleurs manuels.

Les télangiectasies sont presque pathognomoni-
ques aux doigts, mais, au niveau du visage, elles
sont difficiles a différencier de la rosacée.*

. Le pyrosis de décubitus est le principal symptome

digestif, mais ne s'avére pas tres spécifique s'il 'y a
pas de dysphagie basse associée.

Latteinte des viscéres, dont le poumon, n'est pas
assez precoce pour étre utile au diagnostic dans la
majorité des cas. Le repas baryté, les tests de la
fonction respiratoire et la manométrie de I'ceso-
phage ne sont pas nécessaires en I'absence de
symptomes.

La sérologie auto-immune est tres utile. Les
anticorps antinucléaires de type nucléolaire
sont positifs dans environ le tiers des cas de
sclérodermie diffuse et les ACA sont positifs
dans plus de la moitié des cas de sclérodermie
limitée. Les anticorps antitopoisomeérase sont
assez spécifiques pour la sclérodermie et sont
prédictifs d’'un phénomene de Raynaud secon-
daire, peut-étre méme encore plus que les
ACA®

. La capillaroscopie périunguéale, faite avec un

biomicroscope, permet de rechercher des dilata-
tions capillaires assez pathognomoniques de
sclérodermie (anomalies fréequentes) ou de poly-
myosite (anomalies rares).® Elle permet en
méme temps d’objectiver et de classifier cor-
rectement les télangiectasies. Les autres col-
lagénoses engendrent aussi des anomalies capil-
laires, mais elles sont moins spécifiques et
surtout plutot rares. Les dilatations capillaires ne
sont pas fonctionnelles, mais bien structurales,
mesurables et constantes. La présence de méga-
capillaires est pratiquement pathognomonique
de la sclérodermie.
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Le traitement

Comme il y a une composante vasospastique im-
portante chez tout patient présentant un phénomene
de Raynaud, il semblerait logique de croire qu'une
médication vasodilatatrice serait efficace. Ce n'est
malheureusement pas toujours le cas. Des études
aléatoires ont démontré que les vasodilatateurs
étaient a peine plus efficaces que le placebo.” On peut
espérer une réaction allant jusqu'a 60 %, relative-
ment a la durée et/ou au nombre de crises.” Les
alphabloqueurs, populaires il y a 20 ans, ont été rem-
placés par les anticalciques de la classe des dihy-
dropyridines. La nifédipine, la félodipine et I'am-
lodipine sont aujourd’hui plus prescrites pour traiter
le phénomene de Raynaud. lls sont surtout efficaces
a des doses €élevées; des céphalées peuvent donc appa-
raitre en début de traitement. Nous prescrivons ces
médicaments au besoin pour les matins froids d’hiver
(@ prendre au moins 30 minutes avant de sortir) ou
plus régulierement en présence d’une sclérodermie
sous-jacente. Les autres classes de médicaments, y
compris celles qui sont expérimentales, se sont
avérées moins utiles et leur efficacité est souvent
anecdotique.’

La sympathectomie n'est utilisée que tres rare-
ment. Elle peut se faire a I'aide d’'une approche tho-
racoscopique axillaire transthoracique ou par dé-
nervation ultra-sélective péridigitale.

Votre patient sportif

a mal a I’épaule?

Allez voir a la page 151




Conclusion

On comprend donc que la protection physique con-
tre le froid, a I'aide de vétements chauds, demeure la
meilleure prophylaxie contre le phénomeéne de
Raynaud. Faire comprendre a un patient que son
phénoméne de Raynaud primaire est fréquent et
bénin savere plus important que de le traiter. De
plus, dépister les rares cas de phénoméne de Raynaud
secondaire est plus prioritaire que de maitriser le
phénomene, car c'est la maladie sous-jacente qu'il
faut alors surtout traiter. Clin
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Formation médicale continue...
Vous trouverez a la page 207

le Médi-test, un test de formation
médicale continue fait en collaboration
avec I'Université Laval. En remplissant

correctement ce test, vous pouvez

obtenir une heure
de crédit de catégorie 2.
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