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Acrosyndrome 

• Définition: trouble vasomoteur des 

extrémités 

 

• Terme générique qui regroupe différentes 

pathologies 

– Maladie/phénomène de Raynaud 

– Acrocyanose 

– Erythromélalgie. 



  
  

1834-1881 

Maurice Raynaud 
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Phénomène de Raynaud 

Phénomène vasospastique des extrémités 

déclenché par le froid. 

– Phénomène de Raynaud idiopathique, 

fréquent dans la population générale, dit 

« maladie de Raynaud » 

– Phénomènes de Raynaud secondaires plus 

rares, dont les causes comprennent les 

connectivites et essentiellement la 

sclérodermie systémique  

L Mouthon, Y Allanore, J Cabane, E Hachulla. Maladies et sds systémiques 2008 



La crise typique a trois phases 

– pâleur syncopale avec anesthésie limitée à 

quelques doigts 

– phase de cyanose paresthésique 

– phase érythémateuse tardive douloureuse 

 

Elle est déclenchée par le froid.  

Phénomène de Raynaud 

L Mouthon, Y Allanore, J Cabane, E Hachulla. Maladies et sds systémiques 2008 



Dépistage du PR 

• 2/3 réponses positives aux questions 

suivantes permettent de poser le 

diagnostic : 

  

– vos doigts sont-ils sensibles au froid ? 

– changent-ils de couleur au froid ? 

– deviennent-ils blancs puis bleus ? 

L Mouthon, Y Allanore, J Cabane, E Hachulla. Maladies et sds systémiques 2008 



Prévalence du phénomène de 

Raynaud dans la population générale 

 

• En France 16,8% (13,5% hommes, 20,1% 
femmes) 

• Sud des Etats Unis 5% (4,3% pour les 
hommes et 5,7% pour les femmes).  

 
 

 

 

Maricq HR, Carpentier PH et al. J Rheumatol 20 (1): 70-6, 199  

L Mouthon, Y Allanore, J Cabane, E Hachulla. Maladies et sds systémiques 2008 



Phénomène de Raynaud 

 

Médecine Interne CEMI, 2eme édition Medline 2017 



Forme primitive ou secondaire de phénomène de Raynaud  

Médecine Interne CEMI, 2eme édition Medline 2017 



Signes cliniques orientant vers un 

phénomène de Raynaud secondaire  

Médecine Interne CEMI, 2eme édition Medline 2017 



Causes de phénomène de 

Raynaud unilatéral ou asymétrique  

• Syndrome du défilé thoraco-brachial  

• Syndrome du marteau hypothénar  

• Syndrome du canal carpien  

• Maladies des vibrations  

• Cardiopathie emboligène  

• Sténose serrée ou occlusion de l’artère sous-
clavière (athérome)  

• Sténose serrée ou occlusion de l’artère humérale 
(maladie de Horton, maladie de Takayasu)  

• Artériopathie juvénile (dont la maladie de Buerger)  

L Mouthon, Y Allanore, J Cabane, E Hachulla. Maladies et sds systémiques 2008 



Syndrome du défilé thoraco-brachial 



Syndrome du marteau hypothénard 

• Anévrisme de l’artère cubitale 

• Traumatisme répété de la paume de la 

main 

• Volleyeurs 

• Phénomène de Raynaud sévère, 

complications trophiques fréqentes 

• Migrations emboliques vers les artères 

digitales.  

PY Hatron, Rev Prat, 1998 



Sténose de l’artère radiale après pose d’une voie radiale 

Manœuvre d’Allen 



 

Etiologies de phénomène de Raynaud (I) 

Médecine Interne CEMI, 2eme édition Medline 2017 



Médicaments et toxiques inducteurs de 

phénomène de Raynaud (I) 

• Décongestionants nasaux par voie locale ou générale 
–  pseudoéphédrine,  

– phényléphrine,  

– phénylpropanolamine 

• Traitements de l’hyperprolactinémie 
– bromocriptine 

– cabergoline 

– lisuride 

• Anti-parkinsonien 
– pergolide 

• Anti-migraineux dérivés de l’ergot de seigle 
– dihydroergotamine 

– ergotamine 



Médicaments et toxiques inducteurs de 

phénomène de Raynaud (II) 

• Bêta bloquants 

• Collyres béta-bloquant anti-glaucomateux 

• Clonidine 

• Bléomycine, Vinblastine 

• Interféron  

• Ciclosporine 

• Amphétamines, Cocaïne 

• Oestroprogestatifs 

• Chorure de Polyvinyle 

• Silice 

• Arsenic 

 



Examens complémentaires 

• Ac antinucléaires 

• Capillaroscopie 



Bilan paraclinique de dépistage de pathologies 

responsables d’un phénomène de Raynaud 

symétrique  

Hémogramme, plaquettes, TP, TCA, CPK 

TSH, T4 libre 

Ac antinucléaires, anti-ECT, 

anticentromères, antiphospholipides 

Cryoglobulinémie, cryoprotéines, 

agglutinines froides 

Capillaroscopie 

Radiographies des mains 

L Mouthon, Y Allanore, J Cabane, E Hachulla. Maladies et sds systémiques 2008 



2013 classification criteria for SSc: an 

ACR/EULAR collaborative initiative (I) 

• Skin thickening of the fingers extending proximal 

to the metacarpophalangeal joints: SSc;  

• If that is not present, 7 additive items apply: 

– skin thickening of the fingers, 

– fingertip lesions,  

– telangiectasia,  

– abnormal nailfold capillaries, 

– interstitial lung disease or pulmonary arterial 

hypertension, 

– Raynaud’s phenomenon,  

– SSc-related autoantibodies. 

van den Hoogen F et al. Ann Rheum Dis 2013 



Hypertrophie de la cuticule… 



Specific microvascular changes that characterize the 

different nailfold videocapillaroscopic SSc patterns 

Herrick A & Cutolo M A&R 2010 





Radiographie des mains 

 

Sclérodermie systémique, arthropathie, calcinose 



17 ans, sans antécédent, 

phénomène de Raynaud 

Calcinoses………. Sclérodermie limitée 



Prévalence du phénomène de Raynaud 

dans la sclérodermie systémique 

• Variable, de plus de 95% dans les 

séries européennes à 70% en afrique 

sub-saharienne 

Mouthon, Allanore, Cabane, Hachulla Maladies et syndromes systémiques 2013 



Phénomène de Raynaud et  

lésions digitales  

•17 ans 

•Phénomène de 

Raynaud 

•Lésions digitales des 

doigts des mains, 

pieds, pourtour 

buccal, palais 

•Evoluant depuis l’âge 

de 7 ans 



Phénomène de Raynaud et  

lésions digitales: lupus systémique 

 

•Consommation voie classique du complément 

•AAN et anti-DNA positifs 

•Lupus systémique 

•Déficit génétique en C1s - sporadique 



Dermatomyosite 
 Touche préférentiellement 

la femme (2/1), peut 
survenir à tout âge (enfant 
et adulte). 

 Manifestations musculaires 
: déficit bilatéral et 
symétrique prédominant en 
proximal, myalgies 

Érythro-œdème 

Érythème orbitaire 

en lunettes 

Papules de Gottron 

Signe de la manucure 
Calcifications  

sous-cutanées 



 

Etiologies de phénomène de Raynaud (II) 

Médecine Interne CEMI, Medline 2015 



Ulcérations nécrotiques 

Sclérodermie systémique Thromboangéite Buerger 

Médecine Interne CEMI, 2eme édition Medline 2017 



 

Etiologies de phénomène de Raynaud (III) 

Médecine Interne CEMI, 2eme édition Medline 2017 



Ischémie digitale: bilan biologique 

Médecine Interne CEMI, 2eme édition Medline 2017 



Phenomene de Raynaud idiopathique: 

prise en charge 

• Eliminer cause secondaire 

• Rassurer 

• Education: éviter le froid, les changements 

de température, les traitements 

aggravants, arrêt du tabac 

• Le plus souvent pas de traitement médical 

• Eventuellement inhibiteur calcique 



Conclusion  

• Phénomène de Raynaud fréquent dans la 
population générale 

• Le plus souvent primitif 
• Rechercher des arguments en faveur d’un 

phénomène de Raynaud secondaire 
• Ac anti-nucléaires, capillaroscopie 
• Phénomène de Raynaud de la ScS à l’origine d’un 

handicap et de complications importantes 
• Progrès importants dans la prise en charge de la 

maladie ulcéreuse digitale dans la ScS 
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