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Abréviations

AAP : antiagrégant plaquettaire

AMM : autorisation de mise sur le marché

ANCA : anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires neutrophiles
CRP : C-réactive protéine

ECG : électrocardiogramme

EPP : électrophorése des protéines plasmatiques

MAO : micro-angiopathie organique

NFS : numération formule sanguine

SAPL : syndrome des anti-phospholipides

ScS : sclérodermie systémique

Se : sensibilité

SMH : syndrome du marteau hypothénar

Sp : spécificité

TAO : thromboanggéite oblitérante ou maladie de Buerger
VPN : valeur prédictive négative

VPP : valeur prédictive positive
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Introduction

L'ischémie digitale représente un motif de consultation et d'hospitalisation fréquent dans les
services de médecine interne. Elles réalisent un acrosyndrome vasculaire permanent
d’apparition brutale faisant suite a une diminution du flux artériel digital généralement
secondaire soit a une vasoconstriction extréme, soit a une majoration de la viscosité sanguine
ou bien a une baisse de la perfusion locale. Ainsi, 1’atteinte peut €tre uni ou bilatérale touchant
un ou plusieurs doigts avec ou sans trouble trophique. Le diagnostic repose sur la clinique
dont le caractére froid, la paleur et la douleur restent les premiers éléments importants.
L’ischémie digitale doit étre identifiée car elle précede de facon plus ou moins rapide la
nécrose avec ses lésions irréversibles. La baisse de 1'apport sanguin au niveau des tissus aura
des conséquences réversibles quand l'ischémie sera modérée ou passagere et graves
provoquant la destruction du tissu (nécrose, escarre, gangrene) en cas d’ischémie sévere et/ou
persistante. Du fait d'une morbidité importante liée entres autres a la perte fonctionnelle d'une
ou de toute une partie des extrémités (mains ou pieds), la prise en charge initiale est avant tout
symptomatique. Les grandes lignes thérapeutiques reposent sur la lutte contre
I'hémoconcentration, l'agrégation plaquettaire et la vasoconstriction artérielle. Du fait du
nombre élevé d'étiologies qui regroupent aussi bien les pathologies microcirculatoires, les
connectivites, les vascularites, certaines pathologies professionnelles ainsi que les pathologies
athéroscléreuses plus classiques, la démarche étiologique constitue la principale difficulté et
fait intervenir de nombreux examens complémentaires. En [’absence d’une stratégie

diagnostique bien établie ce bilan peut devenir long et couteux. Il peut entrainer un retard
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dans la mise en route du traitement spécifique aggravant ainsi le pronostic de I’ischémie
digitale. La stratégie diagnostique actuellement utilisée est similaire a celle du phénomene de
Raynaud et repose sur des séries anciennes (1) ou sur des travaux avec de faibles effectifs
avec une influence du type de recrutement sur la fréquence relative de chaque étiologie (2).
Dans ce travail, nous avons réalisé une étude rétrospective monocentrique, dans le but
d'évaluer les principales étiologies responsable d’ischémie digitale et la pertinence des
différents examens complémentaires classiquement demandés. Nous espérons ainsi pouvoir
définir une approche pragmatique dans la hiérarchie des examens afin de proposer un

algorithme de bilan étiologique en fonction des données cliniques.
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I. Les acrosyndromes : généralités

Les acrosyndromes constituent une entité nosologique regroupant des pathologies en lien avec
un trouble vasomoteur de la microcirculation des extrémités (3). On distingue les
acrosyndromes vasomoteurs paroxystiques, principalement le phénomeéne de Raynaud,
I’érythermalgie et les acrosyndromes permanents principalement I’acrocyanose, 1’acrorhigose.
IIs sont liés a des mécanismes de vasoconstriction ou de la vasodilatation (tableaul)
responsables de douleur, modifications de température et de coloration des téguments. On les
sépare des acrosyndromes dits “trophiques” tels que les engelures ou encore 1’hématome
digital spontanée. Ils peuvent étre soit isolés, dans leur forme primaire ou secondaire a une
pathologie sous-jacente. L’interrogatoire précis et I’examen clinique sont fondamentaux pour

poser le diagnostic et orienter le bilan étiologique.

Tableau 1 : Mécanismes des acrosyndromes.

Acrosyndrome paroxystique | Mécanisme

Phénoméne de Raynaud Vasoconstriction
Erythromalgie Vasodilation
Acrocholose Vasodilation

Acrosyndrome permanent

Acrocyanose Vasoconstriction
Livedo Vasoconstriction
Acrorhigose Vasoconstriction
Erythrose palmo-plantaire Vasodilation
Autres

Engelure Vasoconstriction
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II. Les ischémies digitales

Les ischémies digitales sont le stade ultime et souvent la manifestation révélatrice ou la seule
traduction clinique d’une pathologie artérielle distale ou microcirculatoire des membres
supérieurs. La fréquence de ce trouble trophique est 40 fois moindre qu’au niveau des
membres inférieurs (1). L’approche est d’ailleurs treés différente aux plans étiologique,

pronostique et thérapeutique (4).

1. Diagnostique positif

Le diagnostic positif repose sur la clinique. L’ischémie digitale réalise un acrosyndrome
permanent tres douloureux. La douleur brutale, pulsatile et volontiers insomniante est la

plupart du temps révélatrice. L’évolution se fait ensuite habituellement en trois phases :

- phase initiale : le doigt est pale et froid d’aspect livedoide. Il existe alors un
allongement franc du temps de recoloration pulpaire. Des 1ésions pétéchiales
pulpaires, des infarctus péri-unguéaux et des stries hémorragiques sous-unguéales

peuvent s’associer au refroidissement digital ;

- phase d’¢tat : ’ulcération digitale apparait. Elle se localise principalement au niveau

de la pulpe ou du bord latéral de 1’ongle ;

- phase tardive : au stade de gangreéne et de nécrose extensive.
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La gangréne peut se constituer d’emblée sans la phase d’ulcération digitale. Les formes
limitées ou atypiques doivent faire rechercher attentivement des signes de souffrance

neurologique concomitante : paresthésies, dysesthésies.

2. Orientation étiologique

L’ischémie digitale relevant de nombreuses étiologies, les temps de I’interrogatoire et de
I’examen clinique doivent étre méthodiques et méticuleux afin d’orienter de fagon précise le

diagnostic et les examens complémentaires.

a. Interrogatoire

L’interrogatoire détaillé tient ici une place importante dans 1’orientation diagnostique. Il doit

préciser :

I’age du patient ;

- D’existence de signes pouvant évoquer un phénomene de Raynaud, son ancienneté et sa

topographie (caractére uni ou bilatéral) ;

- la prise de médicaments potentiellement susceptibles de provoquer une

vasoconstriction distale ;
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- la consommation de tabac ou la présence d’une toxicomanie (cannabis, héroine) et

d’autres facteurs de risque cardiovasculaires ;

- sa profession ainsi que ses loisirs afin de dépister une exposition professionnelle a
I’utilisation d’engins vibrants, de microtraumatismes répétés ou d’exposition a certains

toxiques (chlorure de vinyle monomere, benzene, silice..) ;

- des signes évocateurs d’une connectivite sous-jacente (xérostomie, xérophtalmie,
photosensibilité, myalgies, arthralgies/arthrites, reflux gastro-oesophagien, altération

de I’état général, dyspnée.....).

b. Examen clinique

L’examen clinique général doit rechercher des symptomes en faveur d’une sclérodermie
systémique sous-jacente : une sclérodactylie, une sclérose cutanée diffuse, d’autres 1ésions

pulpaires voire des cicatrices et des télangiectasies péri-unguéales (5).

L’examen cardiovasculaire est réalisé en vue de déceler une atteinte artérielle. Il comprend :

- un controle des pouls périphériques, la mesure de la pression artérielle aux deux
membres supérieurs et 1’auscultation des trajets vasculaires a la recherche d’un souftle

évoquant une thrombose ou une sténose proximale ;
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- la réalisation d’une manceuvre d’Allen qui permet de vérifier I’intégrité des artéres
distales des membres supérieurs et de définir si une atteinte de ’arcade palmaire est
d’origine radiale ou cubitale. Le test consiste en une compression par le clinicien, des
artéres radiale et cubitale du patient en lui demandant d’effectuer une dizaine de
mouvements de flexion/extension de la main jusqu’a obtention d’une main exsangue.
Le relachement de D’artére testée (radiale ou ulnaire) s’accompagne normalement

d’une recoloration compléte de la main en moins de 5 secondes ;

- la palpation de I’éminence hypothénar a la recherche d’ une masse pulsatile en relation

avec un anévrysme artériel ulnaire en faveur d’un syndrome du marteau hypothénar ;

- des manceuvres dynamiques pourront €tre réalisées a la recherche d’un syndrome du

défilé thoraco brachial (manceuvre de wright, manceuvre du chandelier).

c. Examens complémentaires

Les examens biologiques et morphologiques le plus souvent proposés sont résumés dans le

tableau ci-dessous :

28



Tableau 2: Examens biologiques et mophologiques devant une ischémie digitale

Biologie Paraclinique

. NFS plaquettes . ECG

. Glycémie a jeun . Radiographie thoracique

. Créatinine . Radiographie des mains

. VS, CRP, fibrinogéne . Capillaroscopie

. Electrophorése des protéines sériques . Echodoppler artériel des membres supérieurs

. Immunoélectrophorése sanguine et urinaire . Pressions systoliques digitales

. Cryoglobulinémie . Biopsie des glandes salivaires accessoires

. Anticorps anti-nucléaires, anti-ADN natif et . Radiographie centrée surla 72 vertébre
antigéne solubles cervicale

. Anticorps Anti-cardiolipine, anti-Béta-2— . Artériographie des membres supérieurs
glycoprotéines, anticoagulant circulant de type
lupique

Par analogie au phénomene de Raynaud, il est recommandé de réaliser au minimum une
recherche des anticorps anti-nucléaires et une capillaroscopie péri unguéale. La présence
d’anticorps anti-nucléaires oriente le bilan étiologique vers la recherche d’une connectivite.
La capillaroscopie péri unguéale quant a elle, est un outil non invasif qui permet d’étudier

facilement la microcirculation sur le plan quantitatif et qualitatif.

Les capillaires dermiques peuvent étre visualisés facilement sur le repli sus unguéal. L’étude
quantitative recense la densité capillaire par millimetre. L’étude qualitative analyse la forme

des capillaires, leur paroi et leur organisation mais aussi la qualité du flux capillaire, la
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présence d’un cedéme ou d’hémorragies. Selon les anomalies retrouvées, on peut s’orienter
vers une ou plusieurs pathologies. La présence d’une microangiopathie organique (MAO)
définie par une raréfaction de la densité capillaire, une désorganisation de la trame capillaire

et la présence de mégacapillaire est fortement évocatrice de sclérodermie.

L’échodoppler artériel n’est pas recommandé en systématique, il sera réalis€ en cas
d’anomalie de la manceuvre d’Allen, d’asymétrie de I’acrosyndrome ou chez un patient
présentant des facteurs de risque cardio-vasculaires (6). De méme, la recherche d’un trouble
du rythme cardiaque sera effectuée en fonction des données de I’interrogatoire et de

I’examen clinique.

3. Principales étiologies

Les étiologies sont multiples et classiquement reparties selon le caractére uni ou bilatérale de
I’ischémie et selon I’existence d’une cause loco régionale ou systémique. L’approche

étiologique des ischémies est superposable a celle du phénomene de Raynaud (tableau 3).
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Tableau 3 : Principales étiologies des ischémies digitales

Artére pathologique

Artére saine

Maladie auto immune

sclérodermie

lupus érythémateux disséminé
connectivite mixte
polyymyosite

dermatomyosite

vascularite Behcet

SAPL

Artériopathie maladie de Buerger
artériopathie oblitérante au cannabis
médiacalcose du sujet hémodialysé
Embolique athérosclérose
anévrysme artériel cardiopathie emboligéne
malformation artérioveineuse trouble du rythme cardiaque
défilé thoraco brachial endocardite
Professionnelle marteau hypothénar
maladie des vibrations
Hématologique syndrome myeloprolifératif
cryoglobuline
CIVD
agglutinine froide
Iatrogene vasoconstricteur
artérite radique
chirurgie intravasculaire
Néoplasie syndrome paranéoplasique

31




Les connectivites sont les étiologies d’environ 33% des cas de nécroses digitales et doivent
étre évoquées systématiquement chez les femmes jeunes et les sujets non-fumeurs (7). La
maladie incriminée est alors essentiellement la sclérodermie (26 % environ des cas
d’ischémies digitales) (1). Les artérites, dans leur localisation digitale, représentent la
deuxieme cause de nécrose digitale en particulier bilatérale et s’observent surtout chez les
sujets fumeurs. Elles sont représentées par 1’athérosclérose qui peut entrainer une artérite
digitale du membre supérieurs principalement a partir d’emboles distales de la 1ésion
athéromateuse et la maladie de Buerger (16%) (1). Le caractére unilatéral de I’ischémie ou
accompagnée d’un phénomeéne de Raynaud homolatéral vont faire évoquer plutdt les
étiologies loco-régionales essentiellement la pathologie professionnelle (15%) ou de loisir
représentée par le syndrome du marteau hypothénar ou la maladie des vibrations. Il important
de noter que dans 5 a 20% des cas aucune étiologie n’est décelée au terme du bilan clinique et

paraclinique (9).

Nous détaillerons ici les 4 causes les plus fréquemment retenues comme étiologie d’ischémie

digitale.

a. Sclérodermie

Généralité

La sclérodermie systémique est une connectivite caractérisée par des anomalies de la

microcirculation et une accumulation de matrice extracellulaire aboutissant & une fibrose
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intéressant principalement la peau. Il s’y associe des manifestations viscérales, notamment

pulmonaires, gastro-intestinales, cardiaques et rénales (8).

Malgré les nombreux progres récents, les mécanismes physiopathologiques qui concourent a
la survenue des atteintes cutanées et multi systémiques sont encore mal élucidés. L'hypothese
la plus communément admise a 1'heure actuelle est que chez des patients ayant un terrain
génétique prédisposé, certains facteurs environnementaux pourraient favoriser la survenue de
la fibrose tissulaire caractéristique de la sclérodermie systémique en faisant intervenir des
troubles du métabolisme du collagéne, un dysfonctionnement des cellules endothéliales et des
perturbations immunitaires (9). En 1980, des critéres diagnostiques de sclérodermie
systémique ont ét¢ établis par I’ American College of Rheumatology (10) avec comme critére
majeur une sclérodermie cutanée proximale, et comme critéres mineurs une sclérodactylie,
une cicatrice déprimée ou une perte de substance de la partie distale de la pulpe digitale, et
une fibrose pulmonaire des bases. La sensibilité et la spécificité de ces criteres étaient

médiocres, étant estimées a 75% et 72%, respectivement (11).

Les progrés immunopathogéniques ont permis d'affiner les critéres diagnostiques de la
sclérodermie systémique. De fait, Van Den Hoogen et al (11) ont élaboré de nouveaux critéres
diagnostiques de sclérodermie systémique intégrant les nouvelles données des outils
émergents comprenant la présence d'un phénomene de Raynaud, associé a des anomalies
capillaroscopiques ou des anticorps spécifiques de la sclérodermie systémique (tableau 4). Le
diagnostic de sclérodermie systémique est retenu lorsque le score total est > 9 ; la sensibilité
et la spécificité de ces nouveaux criteres sont bonnes, étant évaluées a 91% et 2%,

respectivement.
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Tableau 4 : Critéres diagnostiques de la sclérodermie systémique (ACR/EULAR 2013)

Domaines Critéres Valeur

Sclérose cutanée des doigts s’étendant au-dela des
métacarpo-phalangiennes

9
(=critére suffisant)
Doigts boudinés 2
Epaississement cutané des doigts
Sclérodactylie 4
Ulcére digital pulpaire 2
Lésions pulpaires
Cicatrices 3
Télangiectasies 2
Anomalies & la capillaroscopie péri unguéale 2
Hypertension artérielle pulmonaire
2
Atteinte pulmonaire Pneumopathie interstitielle diffuse
Phénoméne de Raynaud 3
Anti-centromeére
Auto-anticorps spécificique de la sclérodermie Anti-Scl-70 3

Anti ARN polymérase III

En fonction du degré d’extension de I’atteinte cutanée, on distingue donc :

* les formes cutanées diffuses de la maladie, caractérisées par des lésions de sclérose

remontant au-dessus des coudes et des genoux et pouvant intéresser le tronc,

* les formes cutanées limitées, au cours desquelles les Iésions de sclérose intéressent les

extrémités, mais ne remontent pas au-dessus des coudes ou des genoux,
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* les formes limitées ou sclérodermie sine scleroderma, au cours desquelles la peau est

épargnée (8).

La sclérodermie systémique est responsable d’une réduction significative de la survie (survie
de 35 a 82% a 10 ans selon les études), et en particulier dans les formes diffuses (survie de
53% a 10 ans) au cours desquelles les atteintes viscérales sont plus fréquentes : pneumopathie
infiltrante diffuse (12 a 14% des cas), hypertension artérielle pulmonaire (8 a 12% des cas),

atteinte digestive basse, crise rénale sclérodermique, atteinte cardiaque (13-15).

Phénomeéne de Raynaud et ischémie digitale

Au cours de la sclérodermie systémique, le phénomene de Raynaud est quasi-constant (99%
des cas), et il représente, en regle générale, le premier signe de la maladie (95% des cas) (8).
De fait, le délai entre l'apparition du phénomene de Raynaud et les autres signes cliniques de
la sclérodermie peut varier de quelques semaines a plus de 10 ans. Le phénomene de Raynaud
est, dans la majorité des cas, d'emblée sévere, pouvant se compliquer de trouble(s)

trophique(s) pulpaire(s) voire de nécrose(s) digitale(s) au niveau des mains (8).

Les ulceres digitaux sont ainsi une complication fréquente de la sclérodermie. Leur
prévalence est estimée entre 35 et 58 % selon les études (8) et varie selon les formes cliniques
puisqu’ils sont plus fréquents dans les formes diffuses (51 % versus 43 %) (15). Leur
présence est également corrélée a la durée d’évolution et a la sévérité de D’atteinte cutanée
(16). Le délai médian d'apparition du premier ulcere, a partir du premier signe clinique (hors

phénomene de Raynaud), est d'environ 2 ans.
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Ces ulceres sont récidivants et leur cicatrisation est par définition lente, pouvant dépasser 6
mois (16). Les ulceres digitaux de la sclérodermie systémique sont de taille et de type variable
(hyperkératosiques, fibrineux, nécrotiques), souvent trés douloureux, ils peuvent étre situés
sur toutes les zones digitales. Une atteinte des ongles est possible. Un tiers des patients vont
présenter des complications sévéres a type d’infection, de gangréne et certains nécessiteront
une amputation (17). La physiopathologie des ulceres digitaux est complexe. L’¢lément
initiateur est probablement la vasculopathie avec une raréfaction et une oblitération
microvasculaire, reflétées par le phénomene de Raynaud, mais d’autres facteurs interviennent,
en particulier les facteurs mécaniques liés aux rétractions digitales en rapport avec la sclérose
cutanée qui favorise les microtraumatismes répétés sur du tissu ischémié de maniere

chronique (18).

b. Maladie de Buerger

Généralités

La maladie de Léo Buerger, ou thromboangéite oblitérante, est une affection vasculaire non
athéroscléreuse, inflammatoire, thrombosante et oblitérante. Elle atteint les arteéres de petits et

moyens calibres et les veines des extrémités des membres inférieurs et supérieurs (19).

Elle n'est pas définie comme une vascularite a part entiere de par sa forte association a la

consommation de tabac, le respect relatif de la paroi des vaisseaux, 1'absence habituelle de
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signes systémiques et la normalité des parametres inflammatoires (20). Sa prévalence est
estimée entre 0,5 et 5,6% en Europe mais peut atteindre de 16 a 66 % en Asie. La maladie de
Buerger est une maladie de 1'adulte jeune : dans une série américaine, portant sur 112 patients
entre 1970 et 1987, la moyenne d'age était de 42 ans, avec des extrémes de 20 a 75 ans, et seul
7% des patients avaient plus de 60 ans (21). Les hommes sont concernés dans plus de 90%
des cas bien que la part féminine augmente progressivement, pouvant atteindre un quart des
patients dans certaines séries (19). L’étiologie de la maladie de Buerger demeure inconnue,
des facteurs immunologiques semblent étre impliqués (22) ainsi qu’une altération de la
vasodilatation endothélium dépendante. Le tabagisme favoriserait les poussées par plusieurs
mécanismes d’action : augmentation de 1’adhésivité plaquettaire ; agression de I’endothélium
vasculaire par le monoxyde de carbone ; déclenchement d’un vasospasme par I’intermédiaire
des amines vasopressives libérées sous ’action de la nicotine ; réaction d’hypersensibilité¢ du
sujet avec production d’anticorps anti-paroi artérielle (23). Ainsi, le tabac reste le principal
facteur déclenchant, ce critére est d’ailleurs d’une grande valeur diagnostique. De fait, les
sujets atteints de la maladie sont presque tous fumeurs et I’intoxication tabagique est
généralement intense. Néanmoins la sévérit¢ de la maladie n’est pas proportionnelle a
I’intensité du tabagisme, la guérison définitive ne pouvant s’obtenir qu’avec 1’arrét total et

définitif du tabagisme.
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Signes cliniques

Le phénomene de Raynaud est un symptome fréquent (2 a 44% des patients) (24) qui peut

précéder la survenue des autres signes :

- des troubles trophiques peuvent étre présents au diagnostic dans 7 a 76 % des cas (19)
(24). 1IIs sont d’abord situés préférentiellement au niveau des membres inférieurs puis
supérieurs, ils sont limités aux extrémités et provoquent une ulcération qui évolue vers la

nécrose digitale.

- des douleurs intenses surtout localisées au niveau des extrémités qui surviennent de
facon paroxystique sur un fond douloureux permanent. A ce stade la positivité de la

manceuvre d’Allen est un signe évocateur d’une atteinte de la vascularisation distale.

- une claudication intermittente de la plante du pied est un signe fréquent et relativement

précoce de la maladie (20).

- des thrombophlébites superficielles migratrices affectent 40 a 60 % des patients, leur

évolution étant parallele a celle de 1'activité de la maladie (20).

La maladie évolue par pouss€es pouvant provoquer des acces d'ischémie digitale qui

aboutissent fréquemment a une amputation.
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Diagnostic positif

Le diagnostic est évoqué devant un phénomene de Raynaud sévere et symétrique survenant
chez un homme jeune, tabagique et sans antécédents familiaux. La normalité des parametres
biologiques est la reégle et constitue un des éléments du diagnostic positif de la maladie.
L’échodoppler artériel et I’artériographie montre une atteinte distale avec un aspect gréle des
arteres de moyen et petit calibre (arteres palmaires, plantaires, tibiales, péronieres, ulnaires,
radiales, et des arteres digitales des doigts et des orteils), segmentaire, plus sévere en distalité,
sans argument pour une athérosclérose ni pour une source embolique (25). L'aspect en « tire-
bouchon » considéré comme classique dans la maladie de Buerger correspond a une dilatation

des collatérales et peut donc se voir dans toutes les atteintes artérielles distales (19).

Plusieurs critéres diagnostiques ont été proposés. Mozes et Adar ont d’ailleurs établi la

premiere méthode diagnostique de la maladie en 1970 (Tableau 5).
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Tableau S : Critéres diagnostiques de maladie de Buerger (d’aprés Adar)

Maladie de Buerger possible

Ischémie sous poplitée chez un homme jeune, fumeur,

Absence de dyslipidémie, diabéte, connectivite, hémopathie, pathologie emboligéne

Maladie de Buerger probable

Association au tableau précédent d’un des trois éléments suivants :

Phlébites récidivantes

Phénoméne de Raynaud

Ischémie du membre supérieur

Maladie de Buerger certaine

Si la suspicion de maladie de Buerger s’associé a au moins deux des trois critéres précédents

Aujourd’hui grace aux examens d’imagerie le diagnostic est plus précis. Plusieurs critéres
cliniques ont été élaborés tels que les criteres de Sasaki (Tableau 6) mais aucun ne fait

consensus.
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Tableau 6 : Critéres diagnostiques de maladie de Buerger (d’aprés Sasaki)

1. Symptomes (au moins un ou deux signes
nécessaires)

(1) Froideur, paresthésie, syndrome de Raynaud en
distalité aux membres supérieurs ou inférieurs

2) Claudication intermittente

(3) Douleur de décubitus dans les pieds ou les mains

(4) Ulcération digitale ou d'orteil douloureuse, ou
gangréne

(3) Thrombose veineuse superficielle migratrice

2. Signes cliniques (au moins un ou deux signes
nécessaires)

(1) Diminution de la température cutanée aux extrémités
supérieures ou inférieures, ou aux extrémités des orteils
ou des doigts

2) Abolition des pouls distaux avec conservation des
pouls proximaux

(3) Diminution de 1'index de pression systolique 4 la
cheville

3. Anomalies biologiques

Les examens de routine sont habituellement normaux.

4. Signes a l'artériographie (au moins un ou deux
signes nécessaires)

(1) Occlusions multiples et segmentaires au niveau des
artéres distales (sous le genou ou le coude)

2) Occlusion artérielle chronique secondaire a
I'extension du thrombus

(3) Pas de preuve d'athérosclérose telle que les
calcifications de la paroi artérielle

(4) Sténoses effilées, occlusions brutales, vaisseaux
tortueux

(5) Artéres collatérales en tire-bouchon

S. Exclusion des autres vasculopathies (tous
nécessaires)

(1) Artériopathie athéromateuse

2) Thrombose artérielle traumatique

(3) Syndrome de l'artére poplitée piégée

(4) Vasculopathie occlusive secondaire au lupus
érythémateux systémique ou a la sclérodermie
systémique

(5) Maladie de Behget avec atteinte vasculaire

41




Actuellement, le diagnostic demeure un diagnostic d’exclusion et repose sur 1’histoire de la
maladie, les signes cliniques et les données d’imagerie, bien qu’aucun de ces aspects ne soient

spécifiques.

c. Les maladies professionnelles

Le syndrome marteau hypothénar est une cause fréquente d’ischémie digitale chez certains
professionnels ou sportifs utilisant la paume de la main comme marteau. Cette affection est
reconnue comme maladie professionnelle. Environ 14% des patients ayant un travail manuel
avec traumatismes répétés de l’artére ulnaire, présenteraient un syndrome du marteau
hypothénar. Ce martellement itératif est responsable de microtraumatismes répétés de 1’artere
cubitale et de I’arcade palmaire superficielle conduisant a leur oblitération ou a la formation
de micro-anévrysmes source de micro-embolies digitales (26). L’atteinte survient de
préférence au niveau de la main dominante et les nécroses digitales touchent en particulier les
troisieme, quatrieme et cinquieme doigts. Les pouls périphériques sont toujours percus mais le
test d’Allen est anormal signant 1’occlusion de la cubitale ou de I’arcade palmaire
superficielle. L’ischémie peut étre secondaire soit a une embolie ou un vasospasme, mis en
évidence par un échodoppler ou une artériographie (27). Le traitement repose sur des mesures
hygiéno-diététiques et un inhibiteur calcique afin de réduire le vasospasme (28). L’iloprost est

utilisé dans le cadre de 1’urgence en cas d’ischémie (29).

Le traitement médical seul a montré son efficacité dans 80% des cas a court terme et 70% a

un an. En cas d’¢chec ou récidive précoce un traitement chirurgical pour résection de
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I’anévrysme peut permettre de diminuer les récidives et les douleurs et acrosyndromes a long

terme (27).

d. Pathologies emboligénes

La pathologie emboligéne représente environ 8% des ischémies digitales (7). Une origine
embolique est évoquée devant le caracteére brutal, sans phénomeéne de Raynaud préexistant, et
une taille souvent centimétrique de la nécrose. L’embole est le plus souvent d’origine
athéromateuse a point de départ sous clavier ou plus rarement cardiaque (30). La place de
I’anticoagulation n’est pas bien établie en dehors du traitement des troubles du rythme

diagnostiqués.

Les 1ésions de l'artére sous-claviére.

Au niveau de l'axe axillo-sous-clavier, il s'agit le plus souvent de sténoses ou d'anévrysmes
susceptibles d'emboliser dans les arteres digitales. La sténose athéromateuse de l'artére sous-
claviere est la plus fréquente en particulier a gauche, elle est souvent asymptomatique en
raison de I'important réseau collatéral au niveau de I'épaule et du coude. Seuls 5% des patients
se présentent avec une embolie distale, une insuffisance artérielle invalidante ou un vol sous-
clavier symptomatique (31). Dans le cas des sténoses athéromateuses, la symptomatologie est
caractérisée par une ischémie unilatérale et une nécrose cutanée centimétrique (30). Le

diagnostic peut étre guidé par I'examen clinique : une asymétrie tensionnelle humérale de plus
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de 15 mmHg oriente vers une 1ésion sous-claviere ou axillaire. Si la tension humérale est
symétrique, la 1ésion est alors distale. Le diagnostic est ensuite confirmé par 1’échodoppler et

I’angioscanner afin de dépister des plaques athéromateuses ulcérées.

Les cardiopathies emboligénes

Les emboles a point de départ cardiaque que l'on rencontre dans les cas d'infarctus du
myocarde compliqués de thrombus intracavitaire, de valvulopathie, de myxome de l'oreillette
ou d'endocardite sont rarement a l'origine d'une ischémie digitale isolée du fait de leur
volume. Ils sont a l'origine d'un tableau ischémique du membre supérieur pouvant se
compliquer de nécroses digitales en 1'absence de traitement. Les cardiopathies emboligenes et
en particulier l'arythmie complete par fibrillation auriculaire peuvent étre la cause d'emboles
de petites tailles vers les arteres digitales. Le matériel embolisé peut €tre une plaque contenant
des cristaux de cholestérol, un thrombus ou des agrégats fibrino-plaquettaires (32). La
symptomatologie toujours a caractere brutale est plus volontiers bilatérale. Les examens de

choix pour conforter ce diagnostic sont le holter ECG et 1’échographie cardiaque (33).
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4. Traitement

La survenue d’une ischémie digitale aigiie impose une prise en charge hospitaliere lors du
diagnostic afin de réaliser un bilan diagnostic indispensable a la mise en route du traitement.
Celui-ci doit étre institué rapidement dans le but de recouvrir la fonctionnalité du ou des

doigts atteints et d’éviter 1’évolution vers la nécrose digitale et I’amputation.

Plusieurs options thérapeutiques sont disponibles en fonction de la gravité de 1’ischémie et
actuellement il n’y a pas de recommandations établies. Le plus souvent en cas d’ischémie peu
sévere ou réversible 1’amélioration clinique est obtenue apres que 1’escarre nécrotique (s’il y a
eu évolution vers la nécrose) soit tombée et que 'ulcération ait cicatrisé. Les capacités de
récupération vasculaire des doigts sont étonnantes et retardées si bien qu’il ne faut pas

proposer une amputation chirurgicale précocement, sauf en cas de complication infectieuse.

a. Traitement non meédicamenteux

Les soins locaux doivent étre assurés quotidiennement par une équipe entrainée car la qualité
de la cicatrisation et le pronostic fonctionnel dépendent de la rigueur des soins. Compte tenu

du caractere douloureux des 1ésions, un traitement antalgique approprié est indispensable.

La protection contre le froid est un facteur trés important. Les extrémités, mais aussi
I'ensemble du corps, doivent étre maintenu au chaud. II faut conseiller le port de plusieurs

couches de vétements, d’un bonnet et d’une écharpe pour éviter une grande déperdition de
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chaleur par la téte, de gants ou moufles pour la protection des doigts. Il est aussi nécessaire

que le patient se protege de I’eau froide et des changements brusques de température.

Outre la lutte contre le froid, la prévention comprend :

la protection contre le vent et/ou I’humidité ;

la suppression du tabagisme, actif ou passif ;

une contre-indication de tous les médicaments vasoconstricteurs (B-bloquants, dérivés

de I’ergot de seigle, décongestionnants nasaux, ...) ;

la prévention voire le traitement du stress et de la fatigue ;

I’interdiction des régimes diététiques provoquant un amaigrissement trop brutal ;

I’adaptation du poste de travail en cas de maladie professionnelle ;

une protection contre les traumatismes, pouvant provoquer des plaies difficiles a

cicatriser en raison d’une irrigation cutanée déficiente ;

une hydratation cutanée importante pour prévenir la sécheresse et ’apparition de

crevasses pouvant s’ulcérer rapidement.
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b. Traitements médicamenteux vasodilatateurs

Son objectif est d’améliorer la perfusion des doigts et de favoriser la cicatrisation.

Les inhibiteurs calciques

IIs ont montré leur efficacité dans le phénomene de Raynaud (34), ou seule la nifédipine
bénéficie d’une autorisation de mise sur le marché (AMM) dans cette indication. Ils
permettent de lutter contre des acrosyndromes séquellaires, et de lever un vasospasme a
I’origine de I’ischémie ou secondaire. Leur utilisation est également préconisée dans le
traitement des acrosyndromes et des ulceres digitaux au cours de la sclérodermie systémique
(35). Par extension, bien qu’aucune étude n’ait prouvé leur efficacité par rapport au placebo,
les inhibiteurs calciques sont largement prescrits dans la prise en charge des ischémies

digitales quelle qu’en soit I’étiologie.

L’iloprost

L’iloprost est une prostaglandine analogue de la prostacycline. Ces effets sont bénéfiques a la
fois sur les systemes micro et macrovasculaire en induisant une vasodilatation et en inhibant
I’agrégation plaquettaire. Ce puissant vasodilatateur permet une augmentation de la
vascularisation distale ainsi qu’une réduction des douleurs. Il détient actuellement une AMM
pour : les ischémies chroniques séveres des membres inférieurs sans possibilité de prise en
charge chirurgicale, et les phénomenes de Raynaud séveére avec troubles trophiques en

évolution (36) (37).

47



Les analogues de la prostaglandine sont le traitement de référence des ischémies digitales de
la sclérodermie, (38) I’iloprost ayant prouvé son efficacité dans cette indication (15). II est
également indiquée dans le traitement des manifestations ischémiques séveres de la maladie
de Buerger (25). Son efficacit¢ est supérieure a celle de D’aspirine seule ou de la
sympathectomie dans cette maladie (39). L’efficacit¢ dépend de la rigidit¢ de la paroi
vasculaire qui doit garder une capacité d’¢lasticité. Les effets secondaires de 1’iloprost sont
dominés par des événements ischémiques cardiaques. A I’heure actuelle, malgré 1’absence
d’essai thérapeutique controlé, il est le traitement symptomatique de choix des ischémies

digitales séveres.

Hémodilution

Il s’agit de la perfusion macromolécule ayant pour but de diminuer la viscosité sanguine pour
améliorer la perfusion distale et assurer ainsi 1’oxygénation tissulaire. Outre les ischémies
digitales, elles sont indiquées dans I’angiodermite nécrosante, le phénomeéne de Raynaud
invalidant et certains ulcéres veineux hyperalgiques. Les cliniciens estiment qu’elle améliore
peut-&tre ’efficacité d’une perfusion par iloprost. Deux types d’hémodilution existent normo
ou hypervolémique. Cette derni¢re consiste a réaliser une saignée lorsque 1’hématocrite est
supérieure a 40%. L’hémodilution par une perfusion de 500 ml de macromolécule est ensuite
réalisée sur 3 a 4 heures et éventuellement répétée sur 3 jours. Aucune étude dans la
littérature, ne permet d’affirmer 1’efficacité d’une hémodilution par macromolécule dans le
traitement des ischémies. L hématocrite est un outil facile d’évaluation de I’hyperviscosité et
sa baisse en dessous de 35% a montré une efficacité dans la guérison des ulceres digitaux
(40).
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Les inhibiteurs de la phosphodiestérase de type 5

IIs agissent en augmentant le taux de GMP cyclique responsable d’une diminution du taux de
calcium intracellulaire et d’une relaxation de la cellulaire musculaire lisse. Une méta-analyse,
incluant 31 essais pour 1989 patients, trouvait un bénéfice significatif du sildenafil et le
tadalafil en termes de guérison des ulceres (41). Néanmoins, les études contrdlées sont
décevantes (42) et ces résultats méritent d'étre confirmés par des études sur de plus larges

effectifs.

Traitements médicamenteux vasoprotecteurs

La place des antiagrégants plaquettaires (AAP) est discutée hormis en prévention
secondaire en cas de cause athéromateuse. Un traitement au long cours par aspirine,
ticlopidine ou clopidogrel réduit la progression de la maladie et la survenue d’évenements
cardiovasculaires chez les malades ayant une artériopathie oblitérante des membres inférieurs
(43). Ces traitements améliorent aussi la perméabilité a long terme des arteres périphériques et
des pontages. Aucune preuve de I’efficacité des AAP dans la maladie de Buerger n’a été
démontrée. Cependant le recours aux AAP est fréquent en présence d’une ischémie digitale.
Les AAP sont utilisés chez les patients sclérodermiques qui développent des ulcéres digitaux
puisque les plaquettes sont considérées comme participantes a la physiopathologie de

I’oblitération microvasculaire.

L’utilisation des anticoagulants est également non codifiée. Leur utilisation peut étre
discutée en phase initiale si le tableau est aigu. Ils sont recommandés a titre étiologique

lorsqu’une pathologie emboligéne sous-claviére ou cardiaque est suspectée.
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Le bosentan est recommandé dans la sclérodermie, en cas d’ulcéres récidivants malgré un
traitement vasodilatateur oral et des cures d’ilomédine. (38). Il s'agit d'un antagoniste non
sélectif des récepteurs a l'endothéline ; deux études controlées, randomisées, contre placebo,
ont montré son efficacité dans la réduction de 1'apparition de nouveaux ulceres, a 16 et 24
semaines de traitement, avec une diminution du risque relatif de respectivement 48 % et 30 %
(44). Outre les mesures d’éviction du froid et le sevrage tabagique, il s’agit du seul traitement
médicamenteux ayant montré leur efficacité dans la prévention des récidives (45). Bien que
de nouveaux essais tendent a montrer 1’efficacité du bosentan dans la maladie de Buerger

(46), son utilisation est actuellement limitée aux patients atteints de sclérodermie.

c. Traitement chirurgical

La sympathectomie reste un traitement de référence dans la prise en charge des ischémies
évolutives malgré le traitement médical ou en cas de phénomenes de Raynaud séveres,
pouvant étre une séquelle de 1’ischémie digitale. Il existe une amélioration des symptomes
dans 89% des cas, une cicatrisation des ulceres complete dans 81% et partielle dans 14% des
cas. Malgré sa réalisation facile et peu invasive, elle est souvent mal supportée par les
patients, avec une hypersudation secondaire. Néanmoins les effets secondaires sont moindres

par rapport au bénéfice apporté (47).
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La thrombectomie en cas d’occlusion complete de ’artére radiale et ulnaire et en cas d’échec
du traitement médical. La thrombectomie peut étre remplacée par une résection de la zone

vasculaire occluse suivie d’une anastomose.

Les by pass, entre 1’artére ulnaire et 1’arcade palmaire, voire entre I’arcade palmaire et les
arteres digitales. Ces techniques sous-entendent un lit vasculaire satisfaisant, d’ou I’intérét
d’une artériographie pré-opératoire. Leur réalisation est peu fréquente et dépend également de

I’existence d’un service de chirurgie de la main (48).

La résection d’anévrysme en cas de syndrome du marteau hypothénar, est effectuée
uniquement en cas d’échec du traitement médical et de I’éviction des facteurs favorisants
(49).Le résultat des séries chirurgicales est variable selon les études. Une persistance de la
symptomatologie peut étre observée dans 20 a 50% des cas malgré un pontage parfaitement

perméable (50).

Dans 10 a 20% des cas, I’atteinte est microcirculatoire et rend inaccessible un geste direct de
reconstruction chirurgicale. Ces cas laissent peu de chance a un traitement conservateur.
L’artérialisation du systéme veineux superficiel est une option intéressante. Il s’agit d’une
intervention a dérouter le flux sanguin artériel des vaisseaux proximaux vers le réseau
veineux superficiel dorsal aprés évaluation par artériographie. L’artérialisation du systéme
veineux permet donc d’apporter oxygeéne et nutriments aux tissus. Cette technique est

également utilisée dans certaines réimplantations digitales (51).

Le traitement doit rester le plus souvent conservateur et médical. En cas d’échec de ce dernier,
une résection des tissus nécrosés voire une amputation est indiquée.
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Patients et méthodes

I. Objectifs de I’étude

Notre travail comporte deux objectifs principaux :

- préciser les caractéristiques cliniques, paracliniques et la prise en charge des ischémies

digitales ainsi que la part relative des différentes étiologies ;

- proposer un arbre décisionnel d’orientation diagnostique devant un premier épisode

d’ischémie digitale.

II. Population étudiée

Nous avons réalisé une étude rétrospective monocentrique sur une cohorte de patients
présentant un premier €pisode d’ischémie digitale du membre supérieur dans le service de
médecine interne au CHU de Rouen du 1% janvier 2000 au 31 décembre 2016. Le diagnostic
d’ischémie digitale était défini selon des criteres cliniques par I’apparition depuis moins d’un

mois :

- d’une coloration permanente blanche ou bleue d’un ou plusieurs doigts

- oude troubles trophiques (ulceres et/ou nécrose)

- associés ou non a une douleur.
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Les patients avec un antécédent de nécrose digitale ou déja suivis pour une affection évolutive
potentiellement responsable d’ischémie (sclérodermie, maladie de Buerger, connectivite
mixte, agglutinines froides, syndrome des anti-phospholipides) ou source d’hyperviscosité

(syndrome myéloprolifératif, myélome) ont été exclus de I’étude.

Ainsi, nous avons colligé les dossiers médicaux des patients pour lesquels une ischémie
digitale a été relevée sur la période étudi€ée. Pour tous ces patients, les caractéristiques
cliniques, biologiques, évolutives sous traitement et le diagnostic final retenu ont été

recueillies.

III. Recueil de données

1. Données cliniques

Une étude détaillée des dossiers médicaux a €té faite avec la recherche des différents facteurs

de risque souvent retrouvés dans les étiologies des ischémies digitales :

- l'age lors du diagnostic, le sexe des patients ;

- les antécédents cardiovasculaires : hypertension artérielle (HTA), diabéte, tabagisme
actif ou sevré, dyslipidémie, obésité définie par un indice de masse corporelle (IMC) >
30 kg/m?, age > 60 ans pour les femmes et > 50 ans pour les hommes, antécédent de
cardiopathie ischémique, d'artériopathie oblitérante des membres inférieurs, d'accident

vasculaire ischémique cérébral ou d'accident ischémique transitoire ;
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- les antécédents de maladies auto-immunes de néoplasie et/ou d'une hémopathie ont

également été recensés chez ces patients ;

- la profession du patient et les loisirs : recherche d’une exposition aux outils vibrants

ou de microtraumatismes répétés ;

- larecherche de toxiques et les prises médicamenteuses.

2. Caractéristiques de I’ischémie digitale

Les caractéristiques cliniques de I’ischémie digitale ont été recueillies :

- le nombre de doigts touchés et le caractére uni ou bilatéral ;

- la présence de troubles trophiques ;

- la présence d’un phénomene de Raynaud ;

- les données de 1'examen vasculaire : souffle vasculaire a l'auscultation des trajets
artériels, asymétrie tensionnelle, diminution ou abolition des pouls périphériques

anomalie de la manceuvre d’Allen ;

- les signes associés cutanés (sclérodactylie, télangiectasies).
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3. Données des explorations complémentaires

Les éléments biologiques suivants relevés lors du diagnostic de 1’ischémie digitale ont été

répertoriés. Ils exploraient :

- la numération formule sanguine (NFS) (taux d’hémoglobine, de plaquettes,
I’hématocrite) et 1’éléctrophoreése des protéines plasmatiques (EPP) a la recherche
d’une hyperviscosité. La polyglobulie était définie par une hématocrite > 50%, et une

thrombocytose par un taux de plaquettes > 500 G/1 ;

- la protéine C réactive (CRP) (mg/l),

- les anticorps anti-nucléaires et antigénes solubles, la recherche des anticorps
spécifique de la sclérodermie par la technique du dot, les anticorps anti-cytoplasme
des polynucléaires neutrophiles (ANCA), la présence d’un syndrome des
antiphospholipides (SAPL) (anticorps anti-cardiolipine et anti-B2 glycoprotéine 1,

anticoagulant circulant) et la présence d’une cryoglobuline.

Les données des explorations paracliniques utiles au diagnostic étiologique ont été colligées :

- la capillaroscopie dont les résultats ont été classés en deux atteintes principales :

e présence d’une MAO selon les critéres suivants : mégacapillaire, réduction de la
densité de la capillaire < 9 /mm3, plages désertes, microhémorragies, dystrophie V a

VIII > 15%
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e la micro-angiopathie fonctionnelle était définie par une stase veinulo-capillaire
objectivée par des plexus veineux post-capillaires sous-dermiques trop bien visibles et

des anses veinulaires plus ou moins dilatées ;

Les explorations d’imagerie vasculaire : 1’échodoppler artériel, 1’angioscanner du membre

supérieur, I’artériographie du membre supérieur ;

La recherche d’une pathologie emboligeéne : électrocardiogramme (ECG), holter-ECG,

angioscanner aortique et échocardiographie ;

La radiographie thoracique, radiographie cervicale dans le cadre de 1’exploration d’un

éventuel syndrome du défilé thoraco brachial.

4. Données thérapeutiques et évolutives

Les traitements médicaux administrés.et la durée du suivi ont été recueillis. Le recours a un
traitement chirurgical des 1ésions a également été noté lorsque celui-ci s’est avéré nécessaire.
L’évolution clinique sous traitement a été analysée a 1’occasion du suivi systématique et

régulier des patients. L'évolution a été individualisée en 3 catégories :

- Amélioration partielle : caractérisée par la persistance de séquelles a type de troubles

trophiques en cours de cicatrisation, coloration anormale, douleur :

- Amélioration compléte : déterminée par une régression complete des symptomes ;

- Aggravation se traduisant par une dégradation clinique, une extension locale ou a

d’autre doigt ou une complication infectieuse.
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La survenue de rechute était définie par la réapparition d’une symptomatologie d’ischémie

digitale aprés une amélioration complete ou partielle d’au moins 3 mois.

IV.

Classification étiologique

Le diagnostic retenu comme diagnostique étiologique dans notre étude prenait en compte

I’ensemble des données anamnestiques cliniques et paracliniques recueillis au cours de

I’hospitalisation ou lors de la consultation de réévaluation. Les diverses étiologies ont été

reparties selon les catégories suivantes :

La sclérodermie systémique. Les patients pour lesquels le diagnostic était retenu
satisfaisaient aux criteres ACR/EULAR 2013. Les connectivites mixtes ou syndrome

de chevauchement étaient incluses dans le groupe sclérodermie ;

La maladie de Buerger. Ce diagnostic était posé selon les criteres de Sasaki ;

Pathologies emboligeénes. Les critéres retenus étaient la présence d’un trouble du
rythme chez un patient vierge de cardiopathie rythmique connu dans le cadre de la
cardiopathie emboligéne. L’embole d’origine athéromateuse était retenu si une sténose
athéromateuse était mise en évidence, ou des plaques considérées comme

significatives sur 1’aorte ou ses branches ;

Le syndrome du marteau hypothénar. Les critéres utilisés étaient une ischémie des
4émes

et/ou 5™ doigt associée ou non a un anévrysme ou une thrombose ulnaire dans

un contexte d’exposition aux vibrations de maniére chronique ;
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e Syndrome du défilé thoraco brachial. Le diagnostic était posé en cas d’anomalies aux

manceuvres dynamiques de 1’échodoppler ;

e [’hyperviscosité était retenue en cas de polyglobulie, thrombocytose ou pic
d’immunoglobuline a taux suffisamment élevé pour induire une autre

symptomatologie d’hyperviscosité.

e Les causes toxiques et médicamenteuses étaient retenues sur les données

anamnestiques.

V. Analyses statistiques

Nous avons comparé les données cliniques, biologiques, paracliniques et thérapeutiques entre
les 4 principales étiologies de notre étude : la sclérodermie systémique, la maladie de Buerger,

le syndrome du Marteau hypothénar et les étiologies emboligenes.

Les résultats sont exprimés en fréquence observée selon des groupes prédéfinis ou en valeurs
réelles (médiane, extrémes). L'analyse des parametres qualitatifs a été effectuée soit par le test
du Chi-2 soit par le test exact de Fisher en cas de faible effectif. Les parameétres quantitatifs
ont été étudiés par le test de Mann-Whitney. Une valeur de p inférieure a 0,05 était considérée
comme significative. Les calculs des sensibilités (Se), spécificités (Spé), valeur prédictive
positive (VPP) et négative (VPN) était accompagnés du coefficient Q de Yule témoignant
d’un lien fort entre I’examen et la pathologie si > 0,5 et chi carré ou X* permettant de calculer

le risque alpha et donc de savoir si le résultat est significatif.
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Résultats

Parmi les 527 dossiers de patients sélectionnés, 81 ne présentaient pas les critéres cliniques
d’ischémie digitale et 133 présentaient une ischémie du membre inférieur. Parmi les 313
patients inclus, 30 avaient déja présenté un épisode similaire et 40 étaient déja suivis dans le
service pour une pathologie potentiellement responsable d’ischémie digitale. De fait, 203

dossiers ont été retenus (Figure 1).

527 patients sélectionnés:

254 exclus car absence d'ischémie digitale décrite
56 acrosyndromes sans ischémie
40 thromboses veineuses profondes du membre supérieur /
N 25 pathologies autres (AVC, confusion, altération de |'état général) /

133 ischémies des membres inférieurs

N, /

273 patients avec ischémies des extrémités

70 ne remplissant pas les critéres d’inclusion /
30 : antécédent d’ischémie digitale
40 : patients suivis pour une maladie pourvoyeuse d’ischémie digitale //'

.. (maladie de Buerger (n=6), sclérodermie (n=26), maladie des agglutinines froides /
N (n=2), connectivite mixte (n=3), cryoglobuline (n=1), maladie de Vaquez (n=2)

N

\ :

203

L /
Ischémies digitales

Figure 1 : Flow Chart de I’étude
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I. Caractéristiques de la population étudiée

1. Caractéristiques générales

La population étudiée comportait 88 femmes (43%) et 115 hommes (57%) d’age médian 50
ans [17-93] lors du diagnostic d’ischémie digitale. Les caractéristiques générales des patients
sont illustrées dans le tableau 7. Soixante-six patients (33%) présentaient les facteurs de
risque cardiovasculaire suivants susceptibles d’avoir contribu¢ au développement de
I’ischémie digitale : une hypertension artérielle (n=42; 21%), une hypercholestérolémie
(n=34; 17%), un diabéte de type 2 (n=16 ; 8%), un IMC > 30 kg/m? (n=6 ; 2%) un antécédent
de tabagisme (n=142, 70%); 21 patients (10%) avaient un antécédent de maladie
athéromateuse. Par ailleurs, une consommation de cannabis a été retrouvée chez 7 patients
(3%) et une toxicomanie par mésusage de la buprénorphine (Subutex®) chez 5 patients (2%).
Enfin, 9 patients ont présenté un cancer. Il s’agissait de : 2 myélomes, 4 adénocarcinomes
mammaires, 1 cancer du larynx et 2 adénocarcinomes bronchique. Parmi eux, 8 patients

étaient toujours en cours de traitement lors du diagnostic de I’ischémie digitale.

Le tabagisme, facteur favorisant le plus fréquent, a été retrouvé comme unique facteur de

risque chez la majorité des patients (n=114 ; 56%).
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Tableau 7 : Caractéristiques générales des patients
Parameétres étudiés Notre série n (%)
Facteurs de risque cardio-vasculaires

Hypertension artérielle 42(21%)
Hypercholestérolémie 34 (17%)
Diabéte de type 2 16 (8%)
Obésité 6 (2%)
Aucun 39(19%)
Nombre de facteurs de risque 1 [0-4]
Tabagisme 142 (70%)
Dont tabagisme actif 125(62%)
Antécédents vasculaires 21(10%)
Athérosclérose asymptomatique 3(1%)
Accident vasculaire cérébral 2(0,9%)
Cardiopathie ischémique 15 (7%)
Artérite des membres inférieurs 4 (2%)
Toxicomanie (subutex) 5(2.4%)
Cancer 9 (4%)

2. Principales étiologies

Au terme de ces examens, 1’étiologie de I’ischémie digitale a été retrouvée chez 188 patients
(93%). La répartition de la population en fonction de I’étiologie de I’ischémie digitale est
résumée dans le diagramme suivant. La maladie de Buerger a été¢ diagnostiquée chez 70
patients (35%), il s’agissait du diagnostic le plus fréquent. La sclérodermie systémique et les

causes emboliques concernaient chacune 25 patients (12%).

Les pathologies emboliques regroupaient les cardiopathies emboligenes (n=15) dont 14

troubles du rythme et 1 endocardite ; les emboles athéromateux (n=10) dont 3 d’origine
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aortique et 7 d’origine sous-clavier ; 1 maladie des emboles de cholestérol. Elles concernaient

donc 25 patients soit 12% des causes d’ischémies digitales.

Le syndrome du marteau hypothénar était a ’origine de I’ischémie digitale chez 15
patients (7%) et représentait la quatrieme cause dans notre série. Ces 4 principales étiologies
représentaient pres de deux tiers des patients. Enfin a I’issue du bilan, la cause de I’ischémie

digitale est restée indéterminée chez 25 patients (12%).

cryoglobuline maladie inflammatoire
défilé thoraco- 2% 2%

brachial syndrome des
malformation 3% antiphospholipides (SAPL)
vasculaire/post 3%
traumatique
3%
paraneoplasique
toxiqude

(subutex/chimiothérapie)
4%

hyperviscosité
2%

syndrome du marteau
hypothenar
7%

sclérodermie

Figure 2 : Etiologies des 203 ischémies digitales
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a. Etiologies en fonction de l’dge

L’age médian était de 50 ans avec 145 patients (72%) dont 1’4ge était supérieur ou égal a 55

ans et 58 (28%) dont I’age était inférieur a 55 ans.

Avant 55 ans, la maladie de Buerger représentait 50% des étiologies d’ischémie, tandis que

les maladies auto-immunes constituaient la seconde cause (Figure 3). Aprés 55 ans, dans un

tiers des cas 1’¢tiologie de I’ischémie digitale n’était pas déterminée. Les principaux

diagnostics étaient représentés par les causes emboligenes (21%) et la sclérodermie (20%)

(Figure 4).

malformation
vasculaire/post traumatique
3%

hyperviscosité
1%

paranéoplasique
1%

cryoglobuline / maladie

1% inflammatoire
SAPL 2%

2%
défilé thoraco-brachial.
toxique 3%
(subutex/chimiothérapie)
5%
non connue
6%

Figure 3 : Répartition des étiologies avant 55 ans

paranéoplasique

défilé thoraco-brachial
0%

toxique
(subutex/chimiothérapie
3%

cryoglobuline

7%

Figure 4 : Répartition des étiologies apres 55 ans

malformation
vasculaire/post trau

maladie inflammatoire

tigue
hyperviscosité
5%
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Ainsi, la totalité des maladies de Buerger, des syndromes du défilé thoraco brachial et des

maladies inflammatoires étaient diagnostiqués avant 55 ans (Figure 5). Tandis que,

I’ensemble des causes paranéoplasiques et des ischémies digitales secondaires a une

hyperviscosité (myélome ou syndrome myéloprolifératif) étaient diagnostiquées apres 50 ans.

maladie inflammatoire
hyperviscosité

malformation vasculaire/post traumatique
cryoglobuline

paranéoplasique

SAPL

défilé thoraco-brachial

toxique (subutex/chimiothérapie)
non connue

marteau hypothénar
sclérodermie

emboligéne

buerger

Figure 5 : Répartition des étiologies en fonction de 1'dge

B<35ans MW>35ans

b. Etiologies en fonction du sexe

Chez les 88 femmes de notre cohorte, les diagnostics principalement retenus étaient les

suivants : 22 maladies de Buerger (25%), 19 sclérodermies (22%), 9 athéromes emboligenes

(10%), 7 cardiopathies emboligenes (8%). L’ischémie digitale n’a pas eu de cause retrouvée

chez 9 patientes soit 10% (Figure 6). Chez les 115 hommes, la maladie de Buerger représente

trés largement la premiére cause d’ischémie digitale (n=48 ; 42%). On note une importance
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relative du syndrome du marteau hypothénar (12%), et des patients pour lesquels la cause n’a

pas été retrouvée (n=16 ; 14%) (Figure 7).

hyperviscosité
1%

syndrome du marteau
hypothénar
1%

paranéoplasique maladieinflammatoire

malformationvasculaire_ 2%

SAPL
2% S \
cryoglobuline :

4%
)

toxiques

(subutex/chimiothérapie
5%

défilé thoraco-brachial

6%

Figure 6 : Répartition des étiologies chez les femmes

maladie inflammatoire
hyperviscosité 2%
3% cryoglobuline défilé thoraco-brachial

0%
paranéoplasique °

3%
malformationvasculaire \
3%
toxiques

(subutex/chimiothérapie)
4%

Figure 7 : Répartition des étiologies chez les hommes
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3. Caractéristiques cliniques des ischémies

Les symptomes cliniques ayant conduit au diagnostic d’ischémie digitale étaient: une
coloration blanche et/ou une cyanose permanente (n=179 ; 88%), une douleur (n=161 ; 79%)
et/ou la présence troubles trophiques a type de nécrose et/ou d’ulcération (n=97 ; 48%).
L’ischémie était bilatérale dans 6% des cas soit 20 patients. Un phénomeéne de Raynaud était
présent dans 32% des cas (n=64). Le délai médian entre la survenue de I’ischémie digitale et

I’apparition du phénoméne de Raynaud était de 12 mois [1-360].

Lors du diagnostic de I’ischémie digitale, la manceuvre du chandelier faite dans 11 cas, était
anormale chez 4 patients. Des signes cliniques de sclérodermie étaient présents chez 17

patients (8%) (Tableau 8).

Tableau 8 : Manifestations cliniques associées

Parametres étudiés Notre série n (%)

Présentation de I’ischémie

aspect syncopal 42(21%)
cyanose 39(19%)
douleur 34 (17%)

Troubles trophiques

ulcération 16 (8%)

nécrose 6 (2%)

Ischémie bilatérale 20(10%)

Phénomene de Raynaud pré existant 64 (32%)
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Bilatéral

Manceuvre d’Allen pathologique 65 (32%)

Manceuvre du chandelier pathologique 4 (2%)

Sclérodactylie — télangiectasies 17 (8%)




4. Caractéristiques paracliniques

a. Bilan biologique (tableau 9) :

Une anomalie de la NFS a été relevée chez 2 patients (0.5%) des cas. Quatorze patients
(6.9%) avaient une hématocrite >45% et un seul (0,5%) une hématocrite > 50%. Une
thrombocytose a été notée chez 13 patients (8%). Parmi eux, la recherche de la mutation
JAK?2 a été réalisée 13 fois et est revenue positive pour un patient. L’EPP réalisée 89 fois, a

mis en évidence un pic monoclonal chez 7 patients (3.4%).

Sur le plan immunologique, des anticorps anti-nucléaires, réalisés chez 166 patients (82%) ont
été décelés chez 56 patients (34%). Il s’agissait dans la plupart des cas d’anticorps sans
spécificité (n=41; 25%) et d’anticorps spécifique de la sclérodermie (n=14 ; 8.4%) ou de
syndrome de chevauchement (n=2 ; 1.2%). La recherche des anticorps anti-phospholipides est
revenue positive dans 5 cas parmi les 128 demandes. Les ANCA, recherchés chez 28 patients
sont revenus positifs en anti PR3 chez 2 patients. Enfin, une cryoglobuline a été recherchée
chez 136 patients (67%), mettant en évidence 5 cryoglobulines de type 2 et 2 cryoglobulines

de type 3.
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Tableau 9 : Bilan biologique réalisé

Parameétres étudiés

Notre série n (%)

NFS
Anormale (n, %)
Hémoglobine (g/dL) Médiane [range]

Hématocrite (%) Médiane [range]

2(0.5%)

13[7-17.8]

42 [16—52]

Syndrome inflammatoire

CRP (mg/L) Médiane [range] 5[4-245]
Bilan immunologique N (%)
anticorps anti nucléaires (> 1/320) 56 (28%)

anti nucléaires positifs sans spécificité

anticorps de la sclérodermie:

41 (21%)

anti-centromeére 11(7%)
anti-ScL 70 1 (0.6%)
anti-ARN polymérase 3 1 (0.6%)
anti-Pm Scl 1 (0.6%)
anti-Th/To 1 (0.6%)
anti-RNP 1 (0.6%)
anti DNA natif 1 (0.6%)
ANCA 2 (7%)
Cryoglobuline 136 (67%)
Type 2 5(37%)
Type 3 2(15%)
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b. Capillaroscopie péri unguéale

Quatre-vingt-dix-huit patients (48%) ont bénéfici¢é d’une capillaroscopie, 34 d’entre eux
(35%) présentaient des anomalies. Il s’agissait de : micro-angiopathie fonctionnelle (n=8 ;
24%) ou le plus souvent d’'une MAO (n=26; 76%) avec notamment la présence de :
mégacapillaires (n=19 ; 56%), raréfactions capillaires (n=17, 50%), dystrophies majeures

(n=9, 26%) et hémorragies unguéales (n=4, 12%).

c. Exploration morphologique vasculaire

Cent soixante-quatre (81%) ont bénéfici¢ d’exploration morphologique vasculaire (Tableau
10). L’échodoppler artériel du membre supérieur était I’examen le plus souvent demandé
(n=153; 75%), et a été contributif dans 65 % des cas. L’angioscanner du membre
supérieur, réalisé chez 9 patients (4%), a relevé la présence d’anomalie dans 78% des cas.
L’artériographie a été pratiquée chez 26 patients (13%), étant contributive dans 100% des

cas.
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Tableau 10 : Résultats des examens d’imagerie vasculaire

Angioscanner du membre

Echo-doppler artériel (n=153) supérieur (n=9) Artériographie (n=26)

Examen d’imagerie
N (%) N (%) N (%)

Résultats de 'examen
Thrombose 51(33%) 1(11%) 8 (31%)
Artére gréle 25(16%) 3 (34%) 10 (38%)
Athérome 11(7%) 1(11%) 0
Anévrysme 9 (5%) 2(22%) 8 (31%)
Défilé thoraco-brachial 3 (2%) 0 0
Normal 54 (35%) 2(22%) 0

d. Recherche d’une pathologie emboligéne

L’ECG a été réalisé chez 147 patients (72%). Il dépistait un trouble du rythme dans 5% des
cas (n=8). L’holter-ECG a été demandé 69 fois (34%) étant contributif dans 17% des cas

(n=12).

L’échographie cardiaque a la recherche d’une cardiopathie emboligéne effectuée chez 62
patients (30%) n’a jamais été contributive. Elle a mis en évidence un foramen ovale

perméable non retenu comme étiologie de I’ischémie digitale.
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L’angioscanner de I’aorte effectué chez 21 patients, était pathologique dans 8 cas (40%). 1l
mettait alors en évidence : un thrombus « flottant » (n=2) ou une surcharge athéromateuse

(n=6).

e. Autres examens d’imagerie

Les radiographies thoracique et du rachis cervicale réalisées respectivement 109 et 18 fois,

n’ont jamais été contributives.

Le scanner thoraco-abdomino-pelvien réalisé chez 13 patients (6%) a objectivé 3 tumeurs
(23%) et 1 aspect en faveur d’une hémorragie intra-alvéolaire (8%) dans un contexte de

vascularite.

5. Traitements

a. Traitement médical

,,,,,,

ete :

- Une hémodilution (n=139 ; 68%). Le nombre médian de perfusion était de 3 [1-6]

L’hémodilution a été utilisée seule chez 77 patients (38%).
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- Perfusion d’iloprost (n=84 ; 41%). Le nombre médian de jours d’administration était
de 7 jours [4-28]. ). L’iloprost a été administrée seule chez 22 patients (11%). De fait,

un tiers des patients a bénéfici¢ d’hémodilution associée a des perfusions d’iloprost.

- Une thrombolyse intraveineuse (n=5; 2%). Les indications étaient: une origine
emboligene (n=2), une maladie de Buerger avec thrombose distale (n=2) et une

artérite toxique secondaire a une toxicomanie.

Les principaux traitements médicamenteux sont résumés dans le tableau 11. A noter qu’en
fonction des étiologies retrouvées, un traitement spécifique était mis en place. Ainsi, un
patient atteint de myé¢lome a bénéfici¢ de séances d’échanges plasmatiques afin de réduire
I’hyperviscosité sanguine. De méme, un patient atteint d’une vascularite 8 ANCA a bénéficié

d’un traitement en urgence par bolus de corticoides et perfusion de cyclophosphamide.

Tableau 11 : Traitement médical de ’ischémie digitale

Traitement Notre série n (%)

Traitements vasodilatateurs

Hémodilution seule 77 (38%)
Ilomédine seule 22(11%)
Association hémodilution et ilomédine 62 (31%)
Inhibiteurs calciques 142 (70%)

Traitements antiagrégant-anticoagulant

Antiagrégants plaquettaires 137(67%)
Anticoagulant 34 (17%)
Fibrinolyse 2(1%)
72
Bosentan - Sildenafil 3 (1.5%)

Absence de traitement médical 5(2%)




b. Traitement chirurgical

Au total, 27 patients (13%) ont bénéficié d’une prise en charge chirurgicale. Les 29 actes

chirurgicaux relevés sont résumés dans le tableau 12. Les indications chirurgicales ont été :

échec du traitement médical (n=22; 11%) et traitement étiologique de 1’ischémie digitale

(n=5; 2,5%). Ce dernier comportait: 2 résections d’anévrysme, 2 angioplasties, 1

thrombectomie.

Tableau 12 : Traitement chirurgical de I’ischémie digitale

Traitement chirurgical

Noftre série n (%)

Résection anévrysme 2 (1%)
Angioplastie 2(1%)
Thrombectomie 1 (0.5%)
Résection de nécrose 9 (4%)
Sympathectomie 6 (3%)
Amputation 9 (4%)
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6. Evolution

Parmi les 203 patients, 6 patients (3%) ont été perdus de vue, et 4 (2%) sont décédés. A mois
3 du premier épisode d’ischémie digitale, une disparition compléte des symptomes était
retrouvée chez deux tiers des patients. Soixante-deux patients (30 %) présentaient une
amélioration partielle, les symptomes persistants étaient : la présence de troubles trophiques
(n=34; 55 %), une douleur (n= 17 ; 28%), et une cyanose permanente (n=10; 16%). Vingt
patients (10%) ont présenté des rechutes d’ischémie digitale au cours du suivi (Figure 8). Les
étiologies des ischémies digitales a I’origine de rechute était : la sclérodermie (n=5 ; 25%), la
maladie de Buerger (n=5 ; 25%), la cryoglobuline (n=2 ; 10%), les arythmies (n=2 ; 10%), les
syndromes du marteau hypothénar (n=2 ; 10%), un syndrome paranéoplasique (n=1 ; 5%),
une cause inconnue (n=1 ; 5%), une cause toxique (n=1 ; 5%) et une malformation vasculaire

(n=1; 5%) (Figure 9).

Figure 9 : étiologies a l'origine des rechutes
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II. Comparaison des patients selon les quatre principales
étiologies d’ischémies digitales

Parmi les étiologies retrouvées, nous nous sommes intéressés aux 4 principales que sont la
maladie de Buerger (37%), les causes emboligenes (12%), la sclérodermie (12%) et enfin le
syndrome du marteau hypothénar (7%). Les caractéristiques cliniques, paracliniques et les
thérapeutiques recueillies ont été résumées dans les annexes I a IV. Nous avons ainsi pu
comparer les 78 patients avec une maladie de Buerger ou thromboangeite oblitérante (groupe
« TAO ») avec les 25 patients atteints de sclérodermie (Groupe « ScS »), les 25 ayant une
pathologie emboligéne (Groupe « emboles ») et les 15 patients ayant un syndrome du marteau

hypothénar (groupe « SMH »).

1. Caractéristiques générales

Les 4 groupes étaient similaires sur le plan de 1'dge (TAO : 44 =7 ans ; ScS: 51 £ 15 ans ;
pathologies emboligenes : 58 = 16 ans ; SMH : 48 + 10 ans ; p= 0,37). Les patients du groupe
« TAO » étaient plus souvent fumeurs (TAO : 100% ; ScS : 56% ; emboles : 56%s ; SMH :
73% ; p< 0,001) sans qu’il ait été noté de différence entre les groupes concernant la fréquence
des autres facteurs prédisposants. La proportion de femmes était plus importante dans les
groupes « ScS » et « emboles » que dans les groupes « TAO » (ScS : 76 % ; emboles : 77% vs

TAO : 31% p=0,002) ou « SMH » (6% ; p<0,001) (Tableau 13).
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Un phénomene de Raynaud préexistant était plus souvent décrit dans le groupe « ScS » (84
% vs emboles : 7% ; TAO : 33% et SMH : 33% ; p=0,008) sans que la durée médiane de son

apparition avant I’ischémie digitale ne différe entre les groupes.

Les manifestations cliniques révélatrices de 1’ischémie digitale étaient similaires entre les 4
groupes. Seule, les ulcérations étaient plus fréquentes dans le groupe « ScS » (48% vs. TAO :
21%, emboles : 0%, SMH : 6% ; p=0,03). Par ailleurs, le caractere bilatéral de I’ischémie était
plus fréquemment associé a une pathologie emboligene (16% vs. TAO : 7%, ScS : 4%, SMH :

0% ; p=0,045).

Enfin, la manceuvre d’Allen était plus souvent anormale dans les groupes « SMH » ou

« TAO » (ScS : 17%, emboles : 23% vs SMH 52% et TAO : 40%, p =0,02).

Tableau 13 : Comparaison entre les caractéristiques générales et cliniques des patients des 4
principales étiologies d’ischémies digitales

Maladie de Marteau
Buerger-TAO Sclérodermie hypothénar

(n=70) Emboles (n=25) (n=25) (n=15) p

N (%) N (%) N (%) N (%)
Age moyen (an) 44 58 45 48
Phénomene de 23 (33%) 2 (8%) 21 (84%) 5 (33%) 0,008
Raynaud - 0 <187 - 0 0 ’
Durée
@*¢évolution, 12 [1-84] 84 [48-120] 18 [2-240] 4[3-252]
mois, médiane,
extrémes
Allen

iy 0, 740, 0, 20, 9l
et hime 32 (46%) 6 (24%) 4 (17%) 8 (52%) 0,02
Signes
d’ischémie
- coloration

iy 0, 0, 0, 20,

blanche 52 (74%) 17 (68%) 15 (60%) 8 (52%) 0,19

- cyanose 27 (39%) 11 (44%) 8 (32%) 6 (40%)
- douleur 58 (83%) 19 (76%) 19 (76%) 12 (80%) 0,76 .
- ulcération 15(21%) 0 (0%) 12 (48%) 1 (6%) 0,03
- nécrose 18 (26%) 10 (40%) 7 (28%) 8 (52%) 0,54

Bilatérale 5 (7%) 4 (16%) 1 (4%) 0 (0%) 0,045




2. Examens complémentaires

a. Capillaroscopie

La capillaroscopie étant toujours normale dans les groupes « SMH » et « emboles »,
nous avons comparé les résultats des groupes « TAO » et « ScS ». Ainsi, la capillaroscopie
était plus souvent pathologique chez les patients atteints de sclérodermie (86% vs TAO : 8% ;
p<0,001). En particulier cet examen mettait plus souvent en évidence une MAO (80% vs 8% ;
p<0,001). Parmi les différents aspects décrits (Tableaul4), seule la présence d’hémorragies

n’était pas spécifique de la sclérodermie.

Tableau 14 : Comparaison des résultats de la capillaroscopie

Maladie de Buerger-(TAQ) Marteau hypothénar (SMH)
(n=70) Emboles (n=25) Sclérodermie (ScS)(n=25) (n=15)
p

N (%) N (%) N (%) N (%)
Réalisée 34 (49%) 11 (43%) 24 (96%) 6 (40%) <0,001
Normale 26/34(37%) 11 (100%) 3/24 (13%) 6 (100%) <0,001
|Aspects
IMégacapillaire 2/34(3%) 17/24 (71%) <0,001
R 3/34 (9%) 11/24 (48%) 0,008
capillaire
Dystrophie 2/34(6%) 6/24 (26%) 0,03
Hémorragie 1/34(3%) 3/24(13%) 0,11
P 3/34(8%) 20/24(80%) <0,001
lorganique
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b. Examens d’imagerie

L’angioscanner du membre supérieur était rarement réalisé dans nos 4 groupes (Tableau 15).

A D’inverse, la maladie de Buerger, la sclérodermie et le marteau hypothénar représentaient
92% des artériographies totales. Elle était surtout utilisée pour la recherche d’anévrysme
afin de confirmer le diagnostic de syndrome du marteau hypothénar (p=0,012). Ainsi, dans le
groupe « SMH », elle retrouvait 72% d’anévrysmes contre 40% pour 1’échodoppler. Dans le
groupe « TAO », un aspect d’artere gréle était objectivé chez 60% des patients contre 33%

avec I’¢échodoppler.

L’échodoppler demeurait ’examen le plus réalis¢ dans nos 4 groupes sans différence
significative concernant le nombre ou en termes de rentabilité. Cependant, la présence d’un
anévrysme n’¢était retrouvée que chez les patients du groupe « SMH » et I’aspect d’artére gréle
était plus fréquemment observé dans le groupe « TAO » (33% ; ScS : 10% ; emboles : 0%s ;
SMH : 0% ; p=0,017). La mise en évidence d’une thrombose, moins spécifique d’une

étiologie, était décrite dans les 4 groupes sans différence significative.

Un temps de recoloration allongé lors de la manceuvre d’Allen était le seul parameétre clinique
significativement corrélé a une anomalie de 1’échodoppler (77% d’échodoppler anormaux vs
23% normaux ; (p=0,002)). Ainsi, la manceuvre d’Allen avait une sensibilité de 73%, une
spécificité de 50%, une valeur prédictive positive de 73% et une valeur prédictive négative de

53% pour prédire une anomalie a I’échodoppler.
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Tableau 15: Examens d’imagerie réalisés
Marteau
Buerger Emboles Sclérodermie Hypothénar
N=70 N=25 N=25 N=15 P
N (%) N (%) N (%) N(%)
Echodoppler 59 (84%) 23 (88%) 11 (44%) 15(100%) P=0.69
normal 19 (32%) 5(19%) 5(45%) 2(13%) P=0.21
thrombose 19 (32%) 14 (54%) 4 (35%) 87(47%) P=0,75
artére gréle 20(33%) -0 1(10%) 0- P=0,017
athérome 1 (2%) 4 (15%) 1(10%) - P=0,1
anévrysme -0 0 0 6 (40%) P=0,002
Ang’iqscanner du membre 1 (0.5%) 1 (4%) 0 1 (5%) P=0.63
supérieur
athérome - 1 (100%) - -
anévrysme - - - 1 (100%)
artére gréle 1 (100%) - - -
Artériographie 13 (18%) 0 2 (8%) 7 (46%) P=0,012
normale - - -
thrombose 4(33%) - 1 (50%) 1 (14%)
artére gréle 8 (60%) - - 1 (14%)
macroangiopathie - - 1 (50%) -
anévrysme 1(7%) - 5(72%)

3. Caractéristiques thérapeutiques et évolutives

Dans nos 4 groupes, les principaux traitements retrouvés €taient 1’hémodilution et I’iloprost.
Aucune différence significative n’a ét¢ montrée en termes d’utilisation, de thérapeutique
associée ou de durée d’administration (Tableau 16). En revanche, seuls les patients des

groupes « emboles » et « TAO » ont bénéficié d’un traitement anticoagulant avec une

79



prédominance dans le groupes emboles (72% vs 6% ; p<0.001). Le recours a une prise en

charge chirurgicale ne différait pas non plus entre les groupes.

Tableau 16: Traitements instaurés devant une ischémie digitale

Buerger Emboles Sclérodermie Marteau Hypothénar

N=70 N=25 N=25 N=15 p

N (%) N (%) N (%) N (%)
Traitement intra veineux 62 (89%) 18 (69%) 23(92%) 12 (80%)
Thrombolyse 2(3%) 2 (8%) 0 0
Hémodilution 52 (74%) 13 (52%) 23(92%) 12 (80%) P=0,38
Ilomédine 29(41%) 13 (52%) 7 (28%) 3 (20%) P=0,65
Schéma de traitement :
Hémodilution seule 31 (44%) 5(20%) 16 (64%) 9 (75%) P=0,53
- Durée moyenne (jours) 2.9+/-0,9 2,6+/-0,8 2.8+/-1,1 1,8+/-1 P=0.54
~Ilomédine seule 8 (11%) 5(20%) 0 0
- Durée moyenne (jours) 12+/-6 13+/-5.4 - -
Hémodilution + ilomédine 21(30%) 8 (32%) 7 (28%) 3 (25%) P=1
Traitement per os
Inhibiteur calcique 62 (89%) 11 (44%) 17 (73%) 10 (75%) P=0,2
Antiagrégant plaquettaire 62 (89%) 9 (36%) 13 (56%) 12 (80%) P=0,14
Anticoagulant 4 (6%) 13 (72%) - - P<0,001
Bosentan - - 2 (8%) -
Sildenafil 1 (4%)
Traitement chirurgical
Absence 71 (88%) 23 (84%) 22 (88%) 14 (82%) P=0,67
Amputation 5 (6%) 1 (4%) 1 (4%) - P=1
Nécrésecotomie 3 (4%) - 2 (8%) 1 (6%) P=1
Sympathectomie 2(3%) 1 (4%) - - P=0.43
Traitement étiologique - 2 (4%) - 2(13%) P=0.55
Aucun traitement 0 0
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III. Elaboration d’un algorithme de diagnostic étiologique

Notre objectif était de pouvoir sélectionner les explorations complémentaires les plus
appropriées a la confirmation du diagnostic étiologique en fonction de la présentation
clinique. Pour cela nous avons évalué la rentabilité des différents examens en fonction des

données cliniques et anamnestiques.

1. Intérét de la capillaroscopie en fonction des données cliniques

Le seul parametre clinique corrélé a la mise en évidence d’une microangiopathie organique

(MAO) lors de la capillaroscopie péri unguéale était la présence d’un phénomene de Raynaud.

Ainsi, chez les 58 patients ayant eu une capillaroscopie en I’absence de phénomene de
Raynaud, seuls 4 patients (7%) avaient une MAO (Figure 10). A I’inverse, en présence d’un

phénomene de Raynaud, 21 patients (48%) présentaient une MAO.

60
50
40
30
20
10

Raynaud + Raynaud -

MAO = MAO-

Figure 10 : corrélation entre phénomeéne de Raynaud et microangiopathie organique
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De fait, en cas de phénomene de Raynaud préexistant, la capillaroscopie a une sensibilité de
84%, une spécificité de 67%, une valeur prédictive positive de 44% et une valeur prédictive

négative de 93% (coefficient Q de Yule=0,83 , a<0,001).

2. Orientation diagnostique chez les patients présentant un

phénomeéne de Raynaud et/ou signe clinique de sclérodermie

Compte tenu de ses résultats, nous avons élaboré un premier algorithme (Figure 11).
Soixante-quatorze patients ont été identifiés comme éligibles a la capillaroscopie car ils
présentaient un phénomene de Raynaud (n=70) ou des signes cliniques francs de sclérodermie
(n=4) (sclérodactylie importante et télangiectasies). Parmi eux, 44 ont bénéfici¢ d’une
capillaroscopie mettant en évidence une MAO chez 21 patients (72%). Pour tous ces patients,
le diagnostic final retenu était une sclérodermie, soit 84% de 1’ensemble des sclérodermies de
notre cohorte. Ainsi, en cas de phénomene de Raynaud ou de signes cliniques francs de
sclérodermie, la capillaroscopie a une sensibilité de 84% et une spécificité de 100% (VPP :

100%, VPN : 92% ; coefficient Q de Yule = 1, a<0,001).

A ce stade, I’ensemble des sclérodermies pouvait néanmoins étre diagnostiqué. En effet, les 4
patients ayant une capillaroscopie normale présentaient des signes cliniques francs de
sclérodermie qui permettait de poser facilement le diagnostic en se limitant a la recherche des

anticorps anti-nucléaires.
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Concernant les 49 patients restants, les principales étiologies retenues étaient : une maladie de
Buerger (n=23), un syndrome du marteau hypothénar (n=6), un syndrome d’hyperviscosité
(n=3), une cryoglobuline (n=3), de I’athérome (n=2) et une pathologie inflammatoire (n=2)
(une vascularite et un rhumatisme inflammatoire inclassé), un syndrome paranéoplasique
(n=2). La cause restait indéterminée pour 9 patients. Nous proposons donc a ce stade de
réaliser une NFS, une EPP, des anticorps anti-nucléaires, la recherche d’une cryoglobuline et
un échodoppler artériel des membres supérieurs. Ce dernier bilan permet ainsi avec le

contexte clinique de confirmer 38 diagnostics de maniere directe ou indirecte soit 78%.

Au terme de cet algorithme, 85 % des diagnostiques peuvent étre posés. En dehors des
ischémies digitales sans étiologie retrouvée seules les causes paranéoplasiques ne sont pas
diagnostiquées par le biais de notre algorithme. Néanmoins, la forte prévalence des cancers

apres 50 ans en cas d’ischémie digitale incitera a rechercher ce diagnostic.
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85% des
diagnostics

Phénoméne de Raynaud
+/- signes cliniques de sclérodermie

74 patients

Capillaroscopie

capillaroscopies normales
ou non faites (n=53)

maladie de Buerger (n=23)
Syndrome du marteau
hypothénar (n=5)
syndromes d’hyperviscosité
(n=3)
athéromes emboligénes (n=2)
maladies inflammatoires (n=2)
Cryoglobuline (n=3)

Microangiopathies organiques
n=21

sclérodermies
cliniques (n=4)

Contexte clinique

Sclérodermie (n=21)

FAN, NFS, EPP
Echodoppler artériel

étiologies non connues
(n=9)

causes paranéoplasiques
(n=2)

100% des
sclérodermies

Figure 11 : algorithme diagnostique des ischémies digitales associées a un phénomeéne de

Raynaud et/ou signes cliniques de sclérodermie
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3. Orientation diagnostique en 1’absence de phénomene de Raynaud

Le contexte clinique et anamnestique joue un rdle prépondérant. Toutes les maladies
systémiques de notre cohorte présentaient soit un phénomeéne de Raynaud soit des
manifestations systémiques autres que 1’ischémie digitale permettant un diagnostic ciblé.
Ainsi dans ce contexte, les maladies de systéme ne sont pas a rechercher. De méme, les causes
toxiques ou traumatiques ont été considérées comme un diagnostic d’interrogatoire. Au total

quasiment 20% des diagnostics ont été trouvés par un examen clinique bien conduit.

Ainsi, nous avons construit notre algorithme a partir des 105 patients sans phénomene de
Raynaud et sans étiologie évidente a 1’interrogatoire ou a I’examen clinique. Le parametre
clinique le plus discriminant pour orienter le bilan étiologique étant I’age nous avons séparé
les patients en 2 groupes : 79 patients d’age inférieur ou égal a 55 ans et 26 patients de plus de

55 ans (Figure 12).

Avant 55 ans, le diagnostic étiologique retenu était une maladie de Buerger chez plus de 2
tiers des patients (n=47 ; 60%). Les autres étiologies de I’ischémie digitale étaient : un trouble
du rythme (n=7 ; 9%), un défilé thoraco brachial (n=5; 6%), une malformation vasculaire
(n=3; 4%), une sténose athéromateuse (n=35 ; 6%), un syndrome des antiphospholipides
(n=4; 5%), une cryoglobuline (n=1 ; 1%) et une cause inconnue (n=7 ; 9%). A ce stade, la
réalisation d’un échodoppler artériel du membre supérieur apporterait une aide au diagnostic
dans 75% des cas et I’holter-ECG dans 11% des cas. Enfin le dosage des antiphospholipides
peut-étre guidé par les antécédents thrombotiques du patient ou demandé en 1’absence d’autre

étiologie retrouvée.

85



Apres 55 ans, 2 tiers des patients (n=9 ; 35%) présentaient une pathologie emboligene, il
s’agissait de troubles du rythmes (n=6 ; 23%) et d’une origine athéromateuse (n=3; 11%).
Les autres étiologies d’ischémies digitales retenues €taient : un syndrome paranéoplasique
(n=4; 15%), un syndrome d’hyperviscosité (n=1 ; 4%), une cryoglobuline (n=1 ; 4%), une
malformation vasculaire (n=1 ; 4%), un syndrome des antiphospholipides (n=1 ; 4%). Dans la
majorité des cas (n=9 ; 35%), I’étiologie demeurait inconnue au terme du bilan. Au vue des
¢tiologies représentées, la recherche d’une pathologie emboligéne est indispensable. En
association au holter-ECG, 1’angioscanner aortique avec fenétre thoraco-abdomino-pelvienne
permettrait de dépister une origine athéromateuse mais également une éventuelle néoplasie
sous-jacente. Sur le plan biologique, il faut au minimum réaliser une EPP et une NFS. A ce
stade la réalisation de ce bilan couplant imagerie et examens biologiques apporterait une aide
dans 58% des cas. La recherche d’une cryoglobuline et d’un SAPL pouvant étre réalisée en

seconde intention.
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Absence de phénoméne de
Raynaud ou signe clinique de
sclérodermie

129 patients

Contexte clinique
Profession, loisirs
Traitements en cours

105 patients

syndrome du marteau hypothénar (n=10)
cause toxique (chimiothérapie, subutex) (n=8)
cause post traumatique (n=2)
embole de cholestérol (n=1)

vascularite (n=1)
endocardite (n=1)

<55ans

maladie de Buerger (n=47)
défilé thoraco-brachial (n=5)
athérome emboligéne (n=5)
malfoermation vasculaire (n=3)
troubles du rythme (n=7)

79 patients

Age

>55 ans
26 patients

85% des
diagnostics

athérome emboligéne (n=3)
cancer (h=4)
troubles du rythme (n=6)
hyperviscosité (n=1)

cryoglobuline (n=1)

P e g
Echodoppler artériel ngioscanner aortique
Holter ECG Holter ECG
NFS, EPP
— -
SAPL (n=4) malformation vasculaire (n=1)

étiologie non connue (n=7)
cryoglobuline (n=1)

SAPL (n=1)
étiologie non connue (n=9)

58% des
diagnostics

Figure 5 : Algorithme diagnostique des ischémies digitales sans phénoméne de Raynaud
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Discussion

Dans ce travail, nous avons pu décrire le profil clinique et la prise en charge initiale des
patients présentant un premier épisode d’ischémie digitale dans le service de Médecine
interne du CHU de Rouen sur une période de 17 ans (2000-2016). Au total, 203 premiers
épisodes d’ischémie digitale ont été analysés. A notre connaissance, il s’agit d’une des plus
grandes cohortes décrites dans la littérature, la derniere série importante ayant été rapportée
en 2005 (1). Ainsi, notre travail offre un nouveau regard sur I’épidémiologie des ischémies
digitales reflétant les évolutions de notre société (par exemple de la consommation de tabac,
en diminution chez I’homme mais en augmentation chez la femme) et des pratiques
professionnelles. De plus, en 1’absence de recommandations, la démarche diagnostique devant
une ischémie digitale était jusqu’ici principalement fondée sur les données épidémiologiques
anciennes (30). Nous proposons ici un algorithme décisionnel, 1’objectif étant de guider le

bilan étiologique et de limiter les examens complémentaires inutiles.

I. L’ischémie digitale au 21°™ siécle

1. Caractéristiques générales de la population

Les caractéristiques générales de notre population sont a peu pres similaires aux données de la
littérature, 1’dge moyen variant de 46 a 55 ans selon les séries avec un sexe ratio d’environ
une femme pour deux hommes (1,52) qui tend légerement a se féminiser (deux femmes pour
trois hommes dans notre série). Contrairement aux ischémies distales des membres inférieurs,

les ischémies digitales sont rarement d’origine athéromateuse.
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En dehors du tabac, la proportion de patients ayant des facteurs de risque cardiovasculaire est
faible et ne différe pas de la population générale. En effet, la prévalence de 1’hypertension
artérielle et du diabéte en France sont respectivement de 25 % et 5% chez les plus de 35 ans
(données de I’Institut National de Veille Sanitaire). A I’inverse, 1’intoxication tabagique
concernait 2/3 de notre population. Le tabac était par ailleurs retrouvé comme cofacteur de
50% des ischémies digitales pour lesquelles il n’était pas retenu comme étiologie principale.
Dans la sclérodermie, le tabagisme augmenterait de 4,5 fois le risque de développer un ulcere
voire une ischémie digitale, et de 3,8 fois le risque d’étre hospitalisé pour administration de
vasodilatateurs (53). Ces données confirment le role prépondérant du tabagisme dans la

physiopathologie de I’ischémie.

2. Principales étiologies

Notre étude confirme la grande diversité étiologique des ischémies digitales. Le tableau 16

compare nos résultats avec ceux de la littérature (1, 2, 54, 55).
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Tableau 16 : Etiologies dans notre étude et dans la littérature

Caillenx N  Abdallah M  Carpentier PH  Le Besnerais M Notre étude

Etiologies 1994 2010 2005 2014 2017

N=45 N=25 N=278 N=100 N=203
Maladie de Buerger 6 (13%) 5(20%) 46 (16,5%) 22 (22%) 70 (34%)
Sclerodermie 0 3(12%) 74 (26%) 10 (10%) 25(12%)
Causes emboliques 11(25%) 5(20%) 25(8,9%) 12 (12%) 25(12%)
Syndrome du marteau hypothénar 5(11%) 0 28(10%) 13 (13%) 15 (7%)
Hyperviscosité 5(11%) 2 (8%) 22 (8.6%) 2(2%) 9 (3,5%)

Syndrome paranéoplasique 16 (36%) 1 (4%) 0 15 (15%) 6 (3%)
Autres 16 (36%) 7 (28%) 72 (26%) 19 (9%) 28 (14%)
Non connue 5(11%) 1 (4%) 11 (4% 10 (10%) 25 (12%)

Dans la littérature comme dans notre expérience les principales causes demeurent : les
connectivites principalement représentées par la sclérodermie ; la maladie de Buerger ; les
pathologies emboligenes et les causes locales. Les différences relatives de fréquence entre les
séries varient en fonction du recrutement des services dont elle rapporte I’expérience, de la
période d’étude et des critéres d’inclusion. Ainsi dans notre série, la part de la sclérodermie
est moins importante puisque nous avons exclus les patients ayant une sclérodermie connue.
A T’inverse, la maladie de Buerger est jusqu’a deux fois plus fréquente dans notre population
et elle représente 50% des étiologies avant 50 ans. L’age moyen dans ce groupe était de 45
ans, semblable a celui observé dans plusieurs séries récentes (24,56). Néanmoins, 20% de nos
patients avaient entre 50 et 55 ans lors du diagnostic. La maladie de Buerger est encore

souvent décrite comme la maladie de ’homme jeune fumeur, alors que 1’évolution de son
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épidémiologie a été soulignée par plusieurs auteurs en termes de sex ratio (augmentation de la
proportion féminine) et d’age de survenue plus tardif (56). Cependant, seuls 5 patients (7%)
ayant une maladie de Buerger dans notre série ont présenté une récidive d’ischémie digitale,
témoignant d’un tableau peu sévere. La corrélation avec le sevrage tabagique, seul parameétre
pouvant prévenir les récidives dans cette maladie n’a pu étre évaluée du fait du manque de
données disponibles. Il n’existe pas de signe pathognomonique clinique ou paraclinique de la
maladie de Buerger. Le diagnostic est souvent posé par élimination chez un patient tabagique
sans autre cause retrouvée. De plus, la prise en charge ne différe pas des ischémies digitales
idiopathiques. Ainsi, bien que la proportion d’ischémie sans cause retrouvée dans notre

cohorte soit élevée (12%) il n’est pas exclu que ce nombre soit sous-évalué.

A T’inverse, I’ischémie digitale a souvent une origine plurifactorielle ce qui peut complexifier
la démarche diagnostique. Comme nous |’avons évoqué le principal cofacteur est
I’intoxication tabagique mais certains patients présentent plusieurs facteurs favorisants ou
étiologies possibles (exposition professionnelle, athérome, fibrillation auriculaire). Dans notre
étude, un seul diagnostic a été retenu par patient mais le caractére multifactoriel ne doit pas
étre négligé afin d’optimiser la prise en charge thérapeutique et de permettre le cas échéant de

redresser le diagnostic étiologique.
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II. Orientation diagnostique

Afin d’¢laborer notre algorithme nous avons évalué les différents parameétres cliniques
permettant d’orienter rapidement le clinicien vers un nombre limité d’étiologie et de

restreindre le nombre d’examens complémentaires nécessaires.

1. Caractéristiques générales

Dans notre série et dans la littérature on retrouve une différence de répartition des étiologies
d’ischémies digitales en fonction du sexe (54). Alors que, la maladie de Buerger demeure la
premiere cause de nécrose digitale chez les hommes, les étiologies se sont largement
diversifiées chez la femme. La sclérodermie représente désormais la seconde cause
d’ischémie digitale derriere la maladie de Buerger. De maniere intéressante, les ischémies
digitales en rapport avec un embole d’origine athéromateuse étaient d’avantage retrouvées
chez la femme (10% vs 1% chez ’homme) sans que ’on ait mis en évidence de différence en
termes de facteur de risque cardiovasculaire. Ainsi, méme si certains diagnostics prédominent
encore chez un sexe la démarche diagnostique doit étre similaire quel que soit le sexe du
patient. De méme, le tabagisme était associé a 100% des maladies de Buerger en raison des
criteres diagnostiques de la maladie. Or compte tenu de son implication quelle que soit

1’étiologie finale retenue, il n’était pas discriminant pour orienter la prise en charge.

2. Caractéristiques cliniques

Le caractere uni ou bilatéral de I’ischémie pourtant souvent utilisé pour classer les étiologies

ne nous a pas permis d’orienter la démarche étiologique (30). De méme, la manceuvre d’Allen
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plus fréquemment pathologique en cas de syndrome du Marteau hypothénar (52%) est
également souvent anormale dans la maladie de Buerger (40%). Le caractere rétrospectif de
notre travail et les données manquantes qui en découlent sont probablement responsables de
cette faible rentabilité. Bien que nous n’ayons pas utilisé ces critéres pour réaliser notre
algorithme, ils doivent étre recherchés impérativement a D’interrogatoire et a 1’examen
clinique. En effet, associés au contexte ils peuvent faire poser le diagnostic de syndrome du

marteau hypothénar des la premiere consultation.

La prévalence du phénomene de Raynaud au cours de la sclérodermie a probablement été
sous-évaluée du fait du caractere rétrospective. En effet, au cours de la sclérodermie, un
phénomene de Raynaud est décrit dans plus de 90% des cas contre 84% dans notre population
(8). Néanmoins, la présence d’un phénomeéne de Raynaud était fortement associée aux
diagnostics de connectivites et maladies inflammatoires. Il en était de méme pour les
ulcérations mais le phénomene de Raynaud a été le parametre le plus discriminant pour

constituer notre algorithme.

III. Orientation diagnostique : « ce qu’il faut faire »

En I’absence d’étiologie évidente ou de suspicion clinique faible, notre travail a permis de

classer les patients par groupes chez lesquels un minimum d’examens étaient nécessaires.
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Ainsi nous recommandons de :

1. Poser le diagnostic étiologique grace a I’examen clinique

Notre travail confirme que I’examen clinique détient une place primordiale dans 1’enquéte
étiologique des ischémies digitales. Dans notre étude, I’anamnése et 1’examen physique
orientaient par des signes positifs, le diagnostic chez 43 patients, soit 20% de la population.
La profession ou les loisirs étaient un des éléments importants de I’interrogatoire. De méme
les causes toxique et traumatique représentent respectivement 4 et 3% de notre cohorte. Chez
ces patients, les examens complémentaires auront pour objectif de confirmer le diagnostic en

mettant en évidence des anomalies caractéristiques.

2. Faire une capillaroscopie en cas de phénoméne de Raynaud et/ou

de signes cliniques de sclérodermie

L’association phénomene de Raynaud — Sclérodactylie — Capillaroscopie permet de
diagnostiquer la totalité des sclérodermies de notre cohorte. LLa confirmation était obtenue par
la recherche des anticorps anti-nucléaires et des anticorps spécifiques de la sclérodermie. La
capillaroscopie fait partie du bilan minimal recommandé des phénomeénes de Raynaud afin de
dépister la sclérodermie précocement (57). Par analogie a cet acrosyndrome, Ila
capillaroscopie est souvent recommandée dans le bilan d’ischémie digitales par les auteurs et
a été réalisée dans notre cohorte chez prés de la moitié des patients. Notre étude est la

premiére a suggérer 1’absence d’intérét de cet examen en cas d’ischémie digitale isolée. En
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effet, la forte prévalence du phénomeéne de Raynaud dans la sclérodermie rend ce signe
clinique assez spécifique pour cibler les patients pour lesquels la capillaroscopie apporte un
bénéfice. D’autre part, I’intérét de cet examen réside dans le diagnostic des connectivites, or
les modifications microcirculatoires induites par les autres pathologies peuvent engendrer des
anomalies similaires. Ainsi, un aspect de microangiopathie organique a été retrouvé chez
certains patients ayant une maladie de Buerger. Leur suivi au long cours a confirmé qu’ils
n’avaient pas développé de sclérodermie. Une étude rapporte la présence d’un pattern de
capillaroscopie de type sclérodermie, chez deux patients atteint d’une maladie de Buerger.

Ces anomalies ont disparu un traitement par ilomédine et 6 mois de sevrage tabagique (58).

3. Réaliser un bilan biologique de premiére intention comportant

NES., plaquettes, EPP

La NFS- plaquettes et ’EPP doivent faire partie du bilan biologique minimal. Ses examens
sont indispensables compte tenu de leur faisabilité et de leur faible cout. Ils servent
principalement a dépister les hyperviscosités qui représentent 2% des ischémies digitales mais

dont la présentation clinique est tres variée.
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4. Discuter un échodoppler artériel des membres supérieurs

Ses nombreuses indications et son caractére non invasif en font I’examen le plus réalisé (75%
des patients). Bien que moins sensible et spécifique que 1’angioscanner et I’artériographie, il a
permis d’aboutir au diagnostic chez 20% des patients. Dans la littérature, 1’échodoppler
artériel est recommandé en cas d’anomalie de la manceuvre d’Allen, d’asymétrie de
I’acrosyndrome ou chez un patient présentant des facteurs de risque cardio-vasculaires (6).
L’indication de 1’échodoppler est parfaitement justifiée dans ce contexte puisque ces éléments
orientent vers une atteinte macrovasculaire. Notamment sa sensibilité augmente en cas
d’anomalie de la manceuvre d’Allen. Dans 1’algorithme que nous avons établi, nous
recommandons un échodoppler artériel du membre supérieur en cas de phénomene de
Raynaud (hors sclérodermie) et chez les patients de moins de 55 ans. Il est également
I’examen de choix grace aux manceuvres dynamiques pour confirmer les syndromes du défilé
thoraco brachial dont le diagnostic est toujours posé avant 50 ans. Ainsi, 1’échodoppler

artériel doit étre réalisé :

- en cas de phénomene de Raynaud chez les patients ayant une capillaroscopie normale ;

- en I’absence de phénomene de Raynaud, chez les moins de 55 ans ;

- en cas de suspicion d’atteinte macrovasculaire (manceuvre d’Allen positive, disparition
d’un pouls, asymétrie tensionnelle) et ce quel que soit le contexte. En effet, le
caractere plurifactorielle ne doit pas étre négligé et des atteintes macrovasculaires

peuvent se voir dans la sclérodermie ;

96



- pour confirmer un diagnostic a forte probabilité clinique (syndrome du défilé thoraco

brachial, malformation vasculaire post traumatique..).

5. Réaliser un angioscanner aortique apres 55 ans

Aprés 50 ans, la réalisation d’un scanner thoraco-abdomino-pelvien a la recherche d’une
néoplasie doit étre envisagée, 1’ensemble des ischémies digitales paranéoplasiques étant
diagnostiquées dans cette tranche d’age. La pathologie embolique d’origine athéromateuse,
elle, est une étiologie fréquente a partir de 55 ans. De fait, nous recommandons la réalisation
d’un angioscanner aortique avec fenétre thoraco-abdomino-pelvienne afin de dépister

d’emblée ces deux étiologies.

Enfin, au vue de nos résultats et des données issues de nos algorithmes, certains examens
paraissent inutiles dans certaines situations et nous avons choisi d’en extrapoler les

recommandations suivantes.
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IV. Examens complémentaires : « ce qu’il ne faut pas
faire »

1. Rechercher une maladie auto-immune ou inflammatoire en

I’absence de phénoméne de Raynaud

Aucun diagnostic de maladie auto-immune n’a été pos¢ sur une ischémie digitale isolée. Les
patients présentaient toujours un phénomene de Raynaud, une sclérodactylie ou des signes
systémiques associés dans le cadre des vascularites. Comme en dehors du cadre des ischémies
digitales, la recherche d’anticorps anti-nucléaires et a fortiori des anticorps spécifiques est
conditionnée par la clinique et doit €tre effectuée en cas de contexte évocateur de maladie
auto-immune (capillaroscopie anormale ou atteinte systémique). Comme nous |’avons
évoqué, la capillaroscopie n’a pas non plus sa place dans le bilan des ischémies digitales en

1‘absence de phénomene de Raynaud.

2. Rechercher une cryoglobuline ou un syndrome des

antiphospholipides en premiére intention

Devant la faible prévalence de certaines étiologies comme la cryoglobuline (2%) ou le
syndrome des antiphospholipides (2%), leur recherche ne doit pas étre effectuée en premiere

intention mais seulement en I’absence d’autre étiologie retrouvée.
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3. Réaliser un scanner thoraco-abdomino-pelvien ou un angioscanner

aortique avant 50 ans

La réalisation d’un scanner thoraco-abdomino-pelvien ou d’un angioscanner aortique chez les
patients de moins de 40 ans n’apporte aucun bénéfice. En effet, toutes les ischémies
secondaires & un embole d’origine athéromateuse sont survenues apres 40 ans et les cancers
ont été révélés apres 50 ans. Compte tenu de ces résultats et de 1’épidémiologie de ces deux
maladies dans la population générale, ces examens couteux et irradiants ne doivent pas étre

utilisés pour le diagnostic étiologique des ischémies digitales du sujet de moins de 50 ans.

4. Rechercher une cardiopathie emboligéne systématiquement

Dans notre cohorte, aucune ischémie digitale n’était secondaire a un mécanisme cardio-
embolique chez les patients présentant un phénomene de Raynaud. Ceci est 1i€ au caractere
brutal de I’occlusion artérielle en cas de mécanisme embolique. La réalisation d’un holter-
ECG n’est donc pas indiquée chez les patients ayant un phénomeéne de Raynaud préexistant.
Par ailleurs, les pathologies emboligeénes étaient dominées par les troubles du rythme et les
origines athéromateuses. Un seul patient présentait une endocardite avec un contexte clinique
évocateur. La rentabilité de I’échographie cardiaque était donc nulle parmi les 203 ischémies
digitales survenues en 17 ans. Cet examen n’est donc pas recommandé dans le cadre du bilan

étiologique des ischémies digitales. Par extension et compte tenu de son caractére plus
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invasif, la réalisation d’une échographie cardiaque trans-oesophagienne est d’autant plus

discutable.

5. Réaliser une artériographie a visée diagnostique

Bien que I’artériographie reste le gold standard dans la littérature, elle n’a été réalisée que
chez 26 patients (13%). Il s’agit d’un examen irradiant et nécessitant de fortes doses de
produits de contraste pour un bénéfice discutable en termes de diagnostic étiologique. En
effet, en reprenant les dossiers des artériographies positives, le diagnostic étiologique retenu
apres cet examen n’était pas différent de celui envisagé au terme du bilan initial. Son intérét
réside en pré opératoire (59) afin d’avoir une évaluation vasculaire d’amont pour choisir la

technique chirurgicale ou si une angioplastie (60) est envisagée.
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Conclusion

Ce travail rapporte une des plus grandes séries rétrospective monocentrique de premiers
¢épisodes d’ischémie digitale. En dehors de quelques cas ou l'ischémie digitale s'inscrit dans le
cadre d'une ischémie aigué de l'ensemble du membre supérieur, il faut la considérer non
comme une urgence chirurgicale mais comme une affection médicale dont le probléme le plus
urgent est la recherche d'une étiologie en milieu spécialisé. L’enquéte étiologique nécessite un
examen clinique rigoureux certains diagnostics pouvant étre posés dés I’interrogatoire. Nous
avons également défini une stratégie diagnostique et proposé un arbre décisionnel basé sur la
présentation clinique afin d'éviter la prescription d'examens inutiles et parfois invasifs. En cas
de phénomene de Raynaud préexistant, les maladies auto-immunes et notamment la
sclérodermie sont a rechercher en premier lieu, en réalisant une capillaroscopie. A I’inverse,
la recherche d’une pathologie emboligéne n’a pas d’utilité. En 1’absence de phénomeéne de
Raynaud, on privilégiera un échodoppler artériel associé au holter-ECG avant 55 ans. Apres
cet age, les causes néoplasiques et emboliques doivent étre évoquées La prise en charge
thérapeutique est une urgence, avec pour objectif une revascularisation rapide. Dans 87% un
traitement médical est suffisant réservant les indications chirurgicales aux échecs du

traitement médical.
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Annexes

ANNEXE I: DESCRIPTION DES DONNEES CLINIQUES, PARACLINIQUES ET
EVOLUTIVES DE LA MALADIE DE BUERGER

Clinique

L’age moyen était de 44 ans (+/- 7 ans) avec un sexe ratio de 1 femme pour 2 hommes. Ils étaient tous
tabagiques actif et 6 d’entre eux (8%) consommaient aussi du cannabis. On notait un phénoméne de Raynaud pré
existant chez 23 patients (33%), avec une durée médiane d’apparition de 12 mois [1-84] avant I’ischémie. La
manceuvre d’Allen était pathologique dans 32 cas (40%). L’ischémie digitale était diagnostiquée devant les
signes cliniques suivants : 52 aspects syncopaux, 27 cyanoses, 58 caracteres douloureux, 15 ulcéres, 18 nécroses,

5 étaient bilatérales.

Examens complémentaires

Les anticorps anti-nucléaires étaient positifs dans 11 cas soit 16%. La capillaroscopie réalisée chez 34 patients,
montrait une MAO chez 3 d’entre eux (8%) et 2 micro-angiopathies fonctionnelles (6%). L’échodoppler réalisé
chez 59 patients, était pathologique pour 40 patients (68%) et retrouvait une thrombose distale dans 19 cas, un
aspect d’artére gréle dans 20 cas et enfin un dépdt athéromateux dans 1 cas. L’angioscanner du membre
supérieur demandé une fois a mis en évidence un aspect d’artére gréle. Un angioscanner aortique a été demandé
chez 9 patients et a montré de 1’athérome aortique dans 4 cas. L’artériographie réalisée 13 fois a été pathologique

dans 100% des cas avec 8 aspects d’artére gréle, 4 thromboses distales et 1 anévrysme ulnaire.

Traitement

Soixante-deux patients (§89%) ont eu un traitement en intra veineux comprenant 2 thrombolyses (3%), 52 (74%)
hémodilution et 29 cures d’ilomédine (41%). A noter que la bithérapie associant I’hémodilution et I’ilomédine a
été prescrite chez 21 patients (30%). Une hémodilution seule a été réalisée chez 31 patients (44%) avec une
durée moyenne de traitement de 2,9 jours (+/- 1,1), alors que seuls 8 patients (11%) ont recu exclusivement de
I’ilomédine (durée moyenne de traitement de 12 jours (+/- 6)).

Un AAP a été initié chez 62 patients tout comme 1’inhibiteur calcique. Les deux traitements étaient associés dans
81% des cas. Seulement 4 patients ont recu une anticoagulation efficace (6%).

Seuls 8 patients ont eu besoin d’un recours a la recours chirurgie (12%) pour cause d’échec du traitement
médical par iloprost ; 2 sympathectomies dont une insuffisante complétée par une amputation, 3 nécrosectomies,

et 3 amputations.
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ANNEXE II : DESCRIPTION DES DONNEES CLINIQUES, PARACLINIQUES ET
EVOLUTIVES DES CAUSES EMBOLIQUES

Les causes emboligenes (n= 25 ; 13%) regroupaient les cardiopathies emboligénes (n=15) dont 14 troubles du
rythme et 1 endocardite ; les emboles athéromateux (n=10) dont 3 d’origine aortique et 7 d’origine sous-

claviére ; 1 maladie des emboles de cholestérol.

Clinique

L’age moyen était de 58 ans (+/- 16 ans). Quatorze patients (56%) étaient tabagiques dont 2 sevrés. Un
phénomeéne de Raynaud préexistait chez 2 patients (7%) avec une durée médiane d’apparition de 84 mois [48 —
120]. La manceuvre d’Allen était pathologique dans 6 cas (23%). L’ischémie digitale se présentait de la maniere
suivante : 17 aspects syncopaux (65%), 11 aspects cyanosés (42%), 19 étaient douloureuses (73%), 10 étaient
nécrotiques (38%), Quatre ischémies étaient bilatérales (16%) et étaient toutes secondaires a une cardiopathie

emboligeéne.

Examens complémentaires

La capillaroscopie réalisée chez 11 patients n’a montré qu’une seule fois une raréfaction des anses capillaires
isolée. Les anticorps anti-nucléaires étaient positifs chez 9 patients. Un échodoppler a été réalisé chez 23 patients
(88%). 1l était anormal dans 18 cas (78%) : une thrombose distale (n=14) et de I’athérome (n=4). Huit patients
ont eu un angioscanner de 1’aorte montrant 4 thrombi flottants et 1 cas d’athérome. Un seul angioscanner du
membre supérieur a été réalisé révélant une sténose de 1’artére sous-claviére. Aucune artériographie n’a été
réalisée. L’échographie cardiaque a diagnostiqué 2 cas de valvulopathies sur 13 examens. Le holter ECG réalisé

chez 17 patients (65%) a mis en évidence 9 cas de troubles de rythme contre 4 avec 1’électrocardiogramme.

Traitement

Dix-huit patients ont recus un traitement intra veineux : une fibrinolyse (n=2 ; 7%), une hémodilution (n=13,
72%) et de I’iloprost (n=13 ; 72%). A noter que 8 patients ont bénéficié d’une bithérapie par hémodilution et
ilomédine.

Le traitement per os comportait : un inhibiteur calcique (n=11 ; 44%) et un AAP (n=9 ; 50%). Ces traitements
étaient associés dans 35% des cas soit 6 patients. L’AAP était exclusivement donné dans les cas d’emboles
d’origine athéromateuse. Une anticoagulation efficace a été instaurée chez 13 patients soit 73% des cas.

Deux patients ont bénéficié¢ d’une chirurgie a visée curative avec une angioplastie pour sténose athéromateuse.
Les deux autres prises en charges chirurgicale étaient secondaires a un échec de traitement médical avec une

sympathectomie et une amputation.

108



ANNEXE III : DESCRIPTION DES DONNEES CLINIQUES, PARACLINIQUES ET
EVOLUTIVES DES ISCHEMIES DIGITALES SECONDAIRE A UNE
SCLERODERMIE

Une sclérodermie a ¢été diagnostiquée chez 25 patients (12%), 20 d’entre elles (80%) ¢taient une forme

systémique limitée, 2 (8%) étaient diffuses, 3 (12%) étaient associées a une connectivite mixte.

Clinigue

L’age moyen était de 51 ans (+/- 15 ans) avec une majorité de femmes (n=17 ; 71%). Un phénomene de
Raynaud était présent chez 21 patients (84%) avec une durée médiane d’ancienneté de 18 mois [2 — 240]. Seize
patients (66%) avaient des signes cutanés compatibles (sclérodactylie, télangiectasie), la manceuvre d’Allen était
pathologique chez 4 patients (16%). L’ischémie se manifestait selon les signes cliniques suivants : 15 aspects
syncopaux (60%), 8 aspects cyanosés (32%), 9 caracteres douloureux (76%), 12 ulceres (48%), 7 nécroses

(28%), Un patient présentait une ischémie bilatérale (4%).

Examens complémentaires

Les anticorps anti-nucléaires étaient positifs chez 84% soit 21 des patients. Dont 1 anticorps anti Scl 70, 10
anticorps anti centromere, 1 anticorps anti ARN polymérase III et 1 anticorps anti ThTo. La capillaroscopie faite
chez 23 patients retrouvait 20 MAO (91%) avec présence dans 17 cas des mégacapillaires, dans 11 cas d’une
raréfaction et dans 6 cas d’une dystrophie capillaire. L’échodoppler réalisé chez 11 patients (46%) objectivait 4
thromboses, un aspect d’artére gréle et 1 cas d’athérome diffus. Aucun angioscanner du membre supérieur ou de
I’aorte n’a été réalisé. En revanche 4 scanner thoraco-abdomino-pelvien ont été demandés (17%) et 2 ont mis en
évidence une masse tumorale. Deux artériographies ont été réalisées et ont confirmé la présence d’une

thrombose et d’une macroangiopathie.

Traitement médical

Une bithérapie par hémodilution et ilomédine a été prescrite chez 7 patients ; 16 autres patients ont bénéficié
d’une hémodilution seule (64%) avec une durée moyenne de 2,8 jours +/- 1,1 jours.

Le traitement per os était un inhibiteur calcique dans 74% des cas (n=17) et un AAP dans 56% des cas (n=13).
Ces deux traitements étaient associés dans 54% des cas (n=13). Aucun patient n’a recu d’anticoagulation

efficace. Enfin 2 patients (8%) ont recu du bosentan.

Traitement chirurgical

Trois patients en échec du traitement médical ont nécessité une prise en charge chirurgicale: deux

nécrosectomies et une amputation.
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ANNEXE IV : DESCRIPTION DES DONNEES CLINIQUES, PARACLINIQUES ET
EVOLUTIVES DES ISCHEMIES DIGITALES EN RAPPORT AVEC UN
SYNDROME DU MARTEAU HYPOTHENAR

Le syndrome du marteau hypothénar a été diagnostiqué chez 15 patients soit 7% des ischémies digitales.

Clinique

L’age moyen était de 48 ans (+/- 10 ans) et 93% des patients étaient des hommes (n=14). Trois quart des patients
(n=11) étaient tabagiques. Un phénomeéne de Raynaud préexistait chez 5 patients (26%) avec une durée médiane
d’évolution de 4 mois (3-252). La manceuvre d’Allen était anormale dans 52% des cas soit 8 patients.
L’ischémie digitale se manifestait par les symptomes suivants: 8 aspects syncopal (52%), 12 caracteres
douloureux (80%), 1 ulcére (6%), 8 nécroses (52%), 6 aspects cyanos€s (40%). Aucune ischémie n’était

bilatérale.

Examens complémentaires

Le bilan auto immun était positif chez 2 patients (28%). La capillaroscopie réalisée chez 6 patients (40%) était
dans 100% des cas normale. Parmi les 15 échodoppler artériels réalisés, 13 étaient anormaux (87%) avec la
présence dun anévrysme de la loge hypothénar dans 6 cas et d’une thrombose ulnaire dans 7 cas. Un
angioscanner du membre supérieur a été réalis€ montrant un anévrysme de la loge hypothénarienne. Quant a
I’artériographie réalisée chez 7 patients (46%), elle a mis en évidence 5 fois un anévrysme ulnaire, 1 fois un

aspect d’artére gréle ulnaire et 1 fois une thrombose ulnaire.

Traitement médical

Douze patients ont recu une hémodilution, avec une durée moyenne de traitement de 1,8 jours (+/- 1 jour), et
parmi eux, 3 patients ont recus aussi des cures d’ilomédine.

Un AAP était prescrit chez 12 patients (80%), un inhibiteur calcique chez 10 patients (75%).

Traitement chirurgical

Deux interventions étaient a but thérapeutique avec une résection de 1’anévrysme et 1, suite a un échec du
traitement médical avec une nécrosectomie. Ces 3 prises en charges chirurgicales étaient chez des patients ayant

recus un traitement intra veineux.
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RESUME DE THESE :

Introduction - L'ischémie digitale représente un motif de consultation et d'hospitalisation fréquent dans les
services de médecine interne. Les causes sont nombreuses regroupant aussi bien les pathologies
microcirculatoires que les pathologies artérioscléreuses. La démarche diagnostique ne fait pourtant I’objet

d’aucune recommandation et ne doit pas faire retarder la prise en charge.

Patients et méthode — Les premiers épisodes d’ischémies digitales des membres supérieurs pris en charge dans le
service de médecine interne du CHU de Rouen, ont été colligés, de maniere rétrospective de janvier 2000 a
décembre 2016. Notre objectif était d’évaluer le profil clinique et la prise en charge actuelle des ischémies

digitales afin de proposer une démarche diagnostique.

Résultats - Nos 203 patients (95 femmes et 108 hommes) avaient un dge moyen de 50 ans. Cent quarante-deux
patients présentaient une intoxication tabagique. Un phénomene de Raynaud était associé dans 42% des cas. La
thromboangéite oblitérante (ou maladie de Buerger) était la cause la plus fréquente (35%), suivie de la
sclérodermie (12%), des causes emboligeénes (12%) et du syndrome du marteau hypothénar (7%). Aucune
étiologie n’¢était trouvée dans 12% des cas. Avant 55 ans, 50% des patients présentaient une maladie de Buerger.
Ce travail nous a permis d’élaborer un algorithme de prise en charge. En présence d’un phénoméne de Raynaud,
il faut évoquer en premier lieu une maladie auto-immune. A I’inverse le bilan immunologique et la
capillaroscopie n’ont pas d’intérét en cas d’ischémie digitale isolée. Dans ce contexte, un échodoppler est
recommandé et les causes emboligénes sont a rechercher en priorité. Aprés 50 ans, les cancers et syndromes

d’hyperviscosité doivent étre évoqués.

Conclusion — Notre cohorte est une des plus importantes et la premiére s’intéressant a 1’évolution du profil des

patients présentant une ischémie digitale au 21°™ siécle. Elle propose une démarche diagnostique permettant de
cibler les examens complémentaires a réaliser. Cette proposition pourra étre par la suite validée par une étude

prospective.

Mots clés: ischémie digitale; sclérodermie; phénomeéne de Raynaud; thromboangeite oblitérante ;

capillaroscopie
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