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Un homme de 58 ans a consulté le service des urgences parce que
depuis 1 mois, ses doigts et ses orteils étaient tous douloureux et
bleutés. Il disait souffrir du phénoméne de Raynaud depuis une
dizaine d’années. Ses 2 mains étaient affectées, les spasmes
duraient de quelques minutes a quelques heures et étaient déclen-
chés par I'exposition au froid, particulierement dans son milieu de
travail. Le patient était commis d’épicerie assigné a une chambre
froide. Il avait des antécédents de flutter auriculaire paroxystique
(score CHADS-65 : 0). Il ne prenait réguliérement que du bisoprolol.
Il fumait 1,5 paquet de cigarettes par jour (40 paquets par année) et
n’utilisait pas de drogues illicites. Il n’avait aucun antécédent de
thrombose veineuse, de claudication intermittente, de dermatose
ou de reflux gastro-cesophagien et n’utilisait pas d’héparine.

Le patient ne faisait pas de fiévre, sa tension artérielle était a
142/77 mmHg et sa fréquence cardiaque était réguliere a 80 batte-
ments par minute. Les examens neurologiques et cardiovasculaires
se sont révélés normaux. Nous avons observé une froideur et une
cyanose a lextrémité de tous ses doigts (figure 1) et une cyanose,
des ulceres ischémiques et une gangréne séche aux orteils (figure 2).
Ses pouls aux membres supérieurs étaient palpables sauf aux

Points clés

® Lessignes et symptomes de la thromboangéite oblitérante (TAO)
incluent : thrombophlébite superficielle, phénomene de Raynaud,
ischémie digitale (claudication au niveau du pied ou du mollet ou
des deux; douleur au repos; gangréne séche ou humide ou les deux).

® Ensemble, unindice poignet-bras normal, un indice cheville-bras
normal, des tensions artérielles anormales aux orteils et des ondes
de pléthysmographie anormales sont des signes d’artériopathie
distale qui évoquent une TAO.

® LaTAO estun diagnostic d’exclusion qui se fonde sur lanamnése,
examen physique, les épreuves sérologiques et 'imagerie, sans
test pathognomonique.

e |’abstinence complete de tout produit du tabac forme la pierre
angulaire du traitement chez les personnes atteintes de TAO,
puisqu’elle prévient la progression de la maladie et les amputations.

arteres radiale droite et cubitale gauche. Les pouls fémoraux et
poplités étaient perceptibles, contrairement aux pouls pédieux dor-
saux et tibiaux postérieurs, a droite comme a gauche. Nous n’avons

Figure 1: Cyanose sans ulcére a extrémité des doigts des mains gauche (A) et droite (B) chez un homme de 58 ans ayant des antécédents de

phénomene de Raynaud.
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Figure 2 : Ulcére ischémique au quatrieme orteil droit (A). Cyanose du gros orteil et du deuxieme orteil du pied gauche et gangréne séche au petit orteil (B).

observé ni syndrome de Sjogren (syndrome sec) ni télangiectasie,
calcinose, sclérodactylie, éruption cutanée, livedo, synovite,
faiblesse des membres ou thrombophlébite superficielle.

La formule sanguine du patient, sa créatinine, son hémoglo-
bine glyquée, son bilan lipidique, ses taux d’enzymes hépatiques,
son temps de prothrombine (avec ratio international normalisé)
et son temps de thromboplastine partiel activé étaient normaux,
a 'exception d’une numération plaquettaire a 506 (plage nor-
male 150-400) x 10°/L. Son taux de protéine C réactive était a
64 (normale < 10) mg/L. Son électrocardiogramme montrait un
rythme sinusal. L’urgentologue a demandé 2 séries d’hémo-
cultures et une évaluation des formes d’ondes Doppler artérielles
des membres supérieurs et inférieurs avec mesure de la tension
artérielle segmentaire, incluant aux orteils (figure 3). Les indices
poignet-bras et cheville-bras étaient normaux. Les ondes Doppler
étaient triphasiques a ’exception d’ondes monophasiques au
niveau des artéres pédieuses dorsales et tibiales postérieures a
gauche et a droite; les tensions artérielles aux orteils étaient trop
faibles pour étre mesurées. Nous avons admis le patient au ser-
vice de médecine interne générale pour accélérer les examens et

lui administrer de lacide acétylsalicylique (AAS; 81 mg/j), de la
rosuvastatine (40 mg/j), de I’héparine non fractionnée par voie
intraveineuse et de 'amlodipine (5 mg/j) de maniere empirique
pour éliminer certains diagnostics différentiels a origine de son
ischémie digitale a cette étape.

Quelle serait I’étape la plus appropriée a
présent?

a. Demander un échocardiogramme transthoracique (ETT) et, s’il
est normal, un échocardiogramme transcesophagien (ETO).

b. Procéder a un dépistage des thrombophilies artérielles acquises
(p. ex., anticorps antiphospholipides et mutations JAK2, CALR ou
MPL).

c. Demander un bilan immunologique (anticorps antinucléaires
[AAN], systéme du complément, ADN double brin, anticen-
troméres, facteur rhumatoide, cryoglobulines).

d. Demander une angio-tomodensitogramme (TDM) de 'aorte
entiére (thoracique et abdominale) et des 4 membres.

e. Toutes ces réponses.
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Figure 3 : Ondes Doppler artérielle du membre supérieur (A) et du membre inférieur (B) obtenues a différents niveaux avec mesures de la tension artérielle
segmentaire (normale <20 mmHg entre les brassards placés aux cuisses et < 10 mmHg entre les brassards placés aux bras et les brassards placés sous le
genou, chaque gradient pris entre 2 mesures subséquentes a la méme jambe). Indice poignet-bras (IPB) 1 (normal) des deux c6tés et indice cheville-bras
(ICB) 1,22 (normale 0,9-1,4) et 1,12 des cOtés droit et gauche, respectivement. Pour les ondes Doppler, le temps (en secondes) figure sur I'axe des abscisses
et la circulation sanguine (cm/s) sur 'axe des ordonnées. Toutes les ondes étaient triphasiques (normales) a 'exception des artéres tibiales postérieures et
pédieuses dorsales qui étaient monophasiques a gauche et a droite. Les pressions au niveau des orteils ne sont pas illustrées parce qu’elles étaient trop
basses pour étre mesurées (normale = 70 mmHg). Remarque : Cub. = cubitale, ND = non disponible, Rad. = radiale.
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Pratique

La réponse est « e ». Etant donné le large éventail des diagnostics
différentiels et la gravité du tableau clinique, nous avons
demandé toutes ces épreuves pour tenter de déterminer la cause
de lartériopathie distale. LETT et 'ETO n’ont révélé aucun signe
d’endocardite ou autre source d’embolie cardiaque. Les anticorps
antiphospholipides (anticoagulants lupiques, anticardiolipine et
anti-B2-glycoprotéine 1) se trouvaient a U'intérieur des limites de
la normale. Les mutations JAK 2, CALR et MPL étaient négatives,
rendant le diagnostic de néoplasie myéloproliférative peu proba-
ble. Le bilan immunologique était normal et les hémocultures
négatives. L’angio-TDM n’a montré aucun signe de maladie
athéroscléreuse significative ou d’anévrisme qui auraient pu
générer des emboles, et aucune artériopathie proximale aux
membres supérieurs et inférieurs, mais a mis au jour une grave
artériopathie distale aux membres inférieurs. Nous avons
demandé les courbes de pléthysmographie pour les doigts et les
orteils et elles étaient aplaties (figure 4), signe d’une microcircula-
tion déficiente dans chacun des doigts et des orteils.

Quel est le diagnostic le plus probable a ce
moment-ci?

a. Syndrome des antiphospholipides
b. Sclérose systémique (p. ex., syndrome CREST [type de sclérose
systémique caractérisée par la calcinose, le phénoméne de
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Raynaud, la dysfonction cesophagienne, la sclérodactylie et la
télangiectasie])

c. Thromboangéite oblitérante (TAO; maladie de Buerger)

d. Maladie athéroembolique ou cardioembolique

La réponse est « ¢ ». Nous avons écarté un diagnostic de syndrome
antiphospholipides, car les résultats des 3 tests d’anticorps
antiphospholipides étaient normaux. L’absence de calcinose, de
sclérodactylie, de télangiectasie, de reflux gastro-cesophagien et
d’anticorps anticentromeres, en plus du résultat normal au test
d’AAN, ne concordaient pas avec le syndrome CREST. Les résultats
normaux au dépistage des AAN ont rendu le diagnostic de lupus
érythémateux disséminé trés peu probable. De méme, les taux
normaux de facteur rhumatoide et de cryoglobulines n’étayaient
pas un diagnostic de polyarthrite rhumatoide ou de cryoglobuliné-
mie. Les résultats normaux de 'ETT, ETO et des hémocultures
rendaient la maladie cardioembolique peu probable et ’angio-
TDM n’a montré aucune source proximale d’emboles athéroma-
teux. De plus, nous avons jugé tres peu probable que des emboles
cardiaques ou artériels causent une hypoperfusion des 10 doigts
et des 10 orteils, révélée par les ondes de pléthysmographie.
Ensemble, les indices poignet-bras et cheville-bras, les
ondes Doppler normales aux membres supérieurs et inférieurs
proximaux et les ondes de pléthysmographie anormales au
niveau de tous les doigts et orteils nous ont orientés vers un
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Figure 4 : La courbe aplatie des ondes de pléthysmographie au niveau de tous les doigts (A) lorsque le patient a consulté était un signe d’artériopathie
distale diffuse. L’axe des ordonnées montre la variation d’amplitude pulsatile (%) a chaque battement cardiaque et ’'axe des abscisses montre le temps

(en secondes). On observe une onde de pléthysmographie normale en (B).
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Figure 5 : Artériographie du pied gauche montrant une occlusion d’un
vaisseau moyen (fleche rouge) et des collatérales « tortueuses » (fleches
bleues) qui orientent vers un diagnostic de thromboangéite oblitérante.

diagnostic probable de maladie occlusive des petits vaisseaux
distaux, comme une TAO. Etant donné que les artéres distales
du membre inférieur gauche n’étaient pas bien opacifiées lors
de I'angio-TDM, nous avons demandé une artériographie de ce
membre qui a révélé 'absence de maladie artérielle périphé-
rique pouvant justifier une revascularisation endovasculaire

(figure 5). N’ayant constaté aucun signe de maladie thrombo-
tique ou embolique, nous avons cessé ’héparine.

Sur quoi repose principalement le traitement
chez ce patient?

a. Abandon du tabagisme

b. Analogue de la prostaglandine par voie intraveineuse
(p. ex., alprostadil)

c. Anticalcique de type dihydropyridine (p. ex., amlodipine)

d. Inhibiteur de la phosphodiestérase (p. ex., tadalafil)

La réponse est « a ». La seule fagon éprouvée de prévenir la pro-
gression des symptdmes et de réduire le risque d’amputation
chez les personnes atteintes de TAO est I'abstinence compléte et
définitive de tout produit du tabac. L’évitement complet des
produits du cannabis est également a privilégier parce que
Lartérite liée au cannabis peut donner lieu aux mémes symp-
témes cliniques que la TAO*2 Des programmes d’abandon du
tabac et une pharmacothérapie sans nicotine, comme la varéni-
cline ou le bupropion, devraient étre proposés a chaque per-
sonne souhaitant cesser de fumer.

Les anticalciques de type dihydropyridine peuvent servir a
réduire la fréquence des épisodes de phénoméne de Raynaud
secondaire*. L’alprostadil est un vasodilatateur intraveineux qui
peut soulager la douleur due a lischémie et favoriser la guérison
des ulcéres ischémiques®. En présence d’ulcéres ischémiques ou
de gangrene, il faut envisager la revascularisation. Toutefois,
Patteinte diffuse des artéres distales rend généralement la revas-
cularisation impossible chez les malades atteints de TAO®.

Au cours de son premier jour d’hospitalisation, nous avons
augmenté la dose d’amlodipine du patient a 10 mg/j et com-
mencé alprostadil par voie intraveineuse. Nous lui avons donné
congé 1 semaine plus tard en lui remettant une ordonnance de
varénicline (0,5 mg 2 fois par jour pendant 3 jours et 1 mg 2 fois
par jour par la suite). Nous 'avons orienté vers un programme
d’abandon du tabagisme. Nous avons maintenu ’alprostadil
3 jours par semaine (8 h/j) en consultation ambulatoire conformé-
ment a un protocole local (c.-a-d., augmenter graduellement
Palprostadil intraveineux jusqu’a la posologie optimale, tout en
surveillant les effets indésirables possibles, comme ’hypotension).
Un mois aprés son hospitalisation, Pautoamputation du petit
orteil gauche du patient a débuté, suivie d’'une exérese chirurgi-
cale peu aprés. Nous avons maintenu l'alprostadil jusqu’a la
guérison des ulcéres ischémiques et de la plaie au petit orteil. A
chaque visite de suivi, nous avons évalué le statut tabagique du
patient et lui avons prodigué des conseils. Méme si le role de 'AAS
et des statines ne fait pas 'unanimité pour le traitement des per-
sonnes atteintes de TAO, nous avons maintenu ces agents.

Aprés quelques rechutes, le patient a complétement cessé de
fumer 4 mois aprés son hospitalisation. Il n’a présenté aucune
nouvelle complication ischémique critique aux membres. Il a
changé d’emploi pour éviter Uexposition au froid et ses épisodes
de phénomeéne de Raynaud se sont abrégés et espacés. Les
ondes de pléthysmographie se sont grandement améliorées au
niveau de tous les doigts (figure 6).
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Figure 6 : Quatre mois apreés le diagnostic, les ondes de pléthysmographie s’étaient grandement améliorées au niveau de tous les doigts du patient.

Discussion

La TAO est en général diagnostiquée chez des fumeurs de sexe
masculin de moins de 50 ans; son incidence annuelle est de 12,6
par 100000 personnes aux Etats-Unis!. C’est une maladie inflam-
matoire non athéroscléreuse segmentaire affectant les artéres et
les veines de petit et moyen calibre des 4 membres. Les symp-
tomes incluent : claudication intermittente (surtout au niveau
pédieux), douleur au repos, ulcéres ischémiques ou gangrene digi-
tale. Au moins 2 membres sont généralement affectés. La thrombo-
phlébite superficielle migratoire, le phénoméne de Raynaud, les
nodules sous-cutanés érythémateux et les anomalies au test
d’Allen sont fréquents™®. Aux stades plus avancés, on peut observer
une gangrene digitale seche ou humide.

Le diagnostic de TAO est parfois complexe parce qu’il
s’agit d’un diagnostic d’exclusion fondé sur ’anamnése,
’examen physique et les épreuves d’imagerie. La TAO devrait

faire partie du diagnostic différentiel élargi de l'ischémie digi-
tale; la localisation de l'artériopathie peut orienter les
épreuves diagnostiques et le traitement (tableau 1). Méme si
des signes artériographiques peuvent étre évocateurs de la
TAO — comme une athérosclérose minime, voire nulle,
’absence d’anévrisme pouvant causer des embolies et la
présence d’occlusions segmentaires des petits et moyens
vaisseaux accompagnée de signes de collatéralisation — le
diagnostic reste difficile a poser puisqu’il n’existe pas de test
pathognomonique.

Pour confirmer hors de tout doute la TAO, il faut procéder a une
biopsie artérielle, mais on y a peu souvent recours en raison de
son caractere effractif. Il importe d’arriver rapidement au diagnos-
tic parce que tout retard ou diagnostic erroné peut exposer les
personnes aux préjudices associés a certains traitements, comme
anticoagulothérapie, qui n’est d’aucune utilité chez les per-
sonnes atteintes de TAO.
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Tableau 1 : Diagnostic différentiel de 'ischémie digitale

Artériopathie des vaisseaux proximaux Artériopathie des vaisseaux distaux

® Cardioembolie ® Origine traumatique

e Fibrillation auriculaire* e Lupus érythémateux disséminé

¢ Endocardite ¢ Syndrome de Sjogren

e Thrombus ventriculaire o Sclérose systémique (p. ex., syndrome CREST)*
e Embolie non cardiaque ¢ Dermatomyosite ou polymyosite

 Plaque d’athérome* ¢ Maladie des tissus conjonctifs mixte

e Thrombose anévrismale* o Maladie indifférenciée des tissus conjonctifs

e Thrombus aortique ® Polyarthrite rhumatoide

e Embolie paradoxale ® Thromboangéite oblitérante (maladie de Buerger)
® Thrombose d’une artére native ® Thrombophilie

o Athérosclérose o Syndrome des antiphospholipides*

o Dissection artérielle o Néoplasie myéloproliférative (p. ex., thrombocythémie essentielle)

e Syndrome du défilé thoracobrachial e Syndrome paranéoplasique*

® Vascularite des gros vaisseaux e Syndrome du marteau hypothénarien*
o Artérite a cellules géantes e Syndrome des vibrations main-bras
o Artérite de Takayasu e Cryoglobulinémie

* Fistule artérioveineuse ou acces d’hémodialyse ® Engelures

® Sourceiatrogéne e Toxicomanie (p. ex., cocaine)

® Origine traumatique

Remarque : CREST = type de sclérose systémique caractérisée par la calcinose, le phénomeéne de Raynaud, la dysfonction cesophagienne, la sclérodactylie et la télangiectasie.
*Diagnostics les plus fréquents.
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