
  
    
  


  Notice du livre


  Pour une expérience de lecture optimale de cet ouvrage, nous recommandons de l'ouvrir avec :


  
    	Sur PC (Windows/Linux) : Calibre


    	Sur Mac/Ipad : IBooks


    	Sur navigateur internet : epub-reader, en chargeant directement le fichier en ligne.


    	Sur Tablette Android : Aldiko

  


  Il n'est pas recommandé de consulter cet ouvrage sur smartphone, certains tableaux étant trop complexes pour être affichés sur un écran de petite taille.
 Il n'est pas recommandé de consulter cet ouvrage sur une liseuse E-Ink, qui ne pourra pas afficher certains schémas en couleur.
 Selon le support matériel ou logiciel utilisé, le rendu de l'ouvrage peut varier.


  Pour une meilleure expérience de lecture, il est recommandé de choisir l'option "Scroll" ou "Page continue" plutôt que "Page à Page" dans les options de votre application de lecture.


  
    Vous pouvez parcourir le VALMI en lecture normale, via la table des matières intégrée en début d'ouvrage ou directement depuis celle affichée sur votre application de lecture. 


    


    Vous pouvez également utiliser la fonction recherche de votre application de lecture pour trouver un terme spécifique dans l'ouvrage.
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  Préface


  Le VALMI (Veines, Artères, Lymphatiques, Microcirculation) est un guide diagnostique et thérapeutique, son format de poche le destinant à un usage immédiat et quotidien. La Pathologie Vasculaire est la première cause de mortalité et de morbidité, et sa nature ubiquitaire fait qu’elle est enseignée par la médecine générale et de nombreuses spécialités. Un ouvrage d’approche transversale s’imposait pour un objectif de prise en charge globale du patient.


  Il est l’œuvre collégiale du CEMV (Collège des Enseignants de Médecine Vasculaire).


  Le VALMI envisage les pathologies les plus fréquentes pour rester au cœur des problèmes et dans la poche. Des mises à jour sont régulièrement effectuées. Les remarques, critiques ou suggestions de ses lecteurs seront les bienvenues.
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  A01. Grosse jambe aiguë


  L’augmentation rapide de volume d’un ou des deux membres inférieurs pose un problème diagnostique fréquent au clinicien. Dans la majorité des cas, il s’agit d’un syndrome œdémateux dont il convient d’analyser le mécanisme pour en connaître la cause.


  Quelques notions de base :


  
     

    	l’œdème est dû à une inflation hydrique du secteur interstitiel ;


    	toute augmentation de volume n’est pas forcément un œdème ;


    	tous les œdèmes n’ont pas forcément une cause vasculaire ;


    	la cause d’un œdème n’est pas toujours unique.


    
  


  1. Augmentation aiguë Unilatérale


  Cette situation est la plus fréquente, et le plus souvent de cause vasculaire.


  1 - Causes vasculaires


  Thrombose veineuse profonde (TVP)


  Dans la plupart des cas, elle se développe dans une situation à risque : chirurgie, cancer, antécédents thrombo-emboliques, d’où l’importance de l’interrogatoire.


  D’autres signes cliniques associés à la grosse jambe, inconstants et peu spécifiques, gardent une valeur d’orientation : douleur, dilatation du réseau veineux superficiel en l’absence de varice, augmentation de la chaleur locale. L’association d’une augmentation de volume de tout le membre inférieur et d’une cyanose majeure à des signes d’ischémie (froideur des téguments, marbrures, abolition des pouls), doit faire craindre une phlegmatia cærulea (« phlébite bleue »).


  Le traitement anticoagulant doit être débuté en cas de forte suspicion clinique de TVP, et le diagnostic doit être confirmé au plus tôt.


  Œdème après chirurgie de revascularisation artérielle


  Il peut s’agir d’un œdème après correction d’une ischémie sévère (aiguë ou critique) prolongée. L’œdème de revascularisation peut se compliquer de paralysie du nerf fibulaire ou de rhabdomyolyse et, dans ce cas, doit faire discuter l’aponévrotomie en urgence.


  Dermo-hypodermite aiguë compliquant une insuffisance veineuse chronique sévère


  Il s’agit d’un aspect érythémateux et œdémateux localisé au tiers inférieur de jambe, compliquant une insuffisance veineuse chronique sévère. Il n’y a pas de fièvre et la lésion est sensible voire douloureuse lors de la palpation. Il ne faut pas la confondre avec l’érysipèle qui s’accompagne de fièvre.


  2 - Causes infectieuses


  Lymphangite


  Il s’agit d’une inflammation localisée des canaux lymphatiques superficiels. Elle s’accompagne de fièvre et d’une adénopathie satellite (inguinale).


  Érysipèle


  L’érysipèle est une infection dermo-hypodermique à streptocoque. L’aspect est celui d’une plaque érythémateuse à bord surélevé. La fièvre est élevée (39-40°C), avec des frissons. L’examen peut mettre en évidence une adénopathie inguinale et parfois une porte d’entrée cutanée (pieds). L’évolution est marquée par une desquamation caractéristique. Le staphylocoque n’est pas responsable d’érysipèles vrais. Contrairement à une idée reçue, la TVP n’est pas plus fréquente en cas d’érysipèle.


  Cellulite nécrosante


  Le tableau clinique est sévère. La température est élevée et s’accompagne d’altération de l’état général, de vives douleurs, d’œdème avec bulles à évolution nécrotique. Il existe le plus souvent un terrain favorisant comme le diabète ou une artériopathie oblitérante des membres inférieurs. Les anti-inflammatoires non stéroïdiens sont un facteur aggravant. C’est une urgence thérapeutique nécessitant sans tarder une anti-biothérapie, une prise en charge en réanimation et un parage chirurgical.


  3 - Autres causes


  Hématome


  C’est un épanchement de sang dans les tissus sous-cutanés ou musculaires, secondaire à un traumatisme direct, une déchirure musculaire ou un acte chirurgical. L’ecchymose d’accompagnement est retardée et inconstante. Elle vient attester de l’origine hématique de l’augmentation de volume. Un hématome volumineux, notamment à la cuisse, peut se manifester par un choc hémorragique.


  Un hématome rétropéritonéal peut engendrer une grosse jambe par compression veineuse.


  L’échographie doit être l’examen de première intention. La notion d’un traumatisme ou d’un traitement anticoagulant est un argument important en faveur du diagnostic.


  Rupture de kyste poplité


  La rupture de kyste poplité donne un tableau clinique proche de celui d’une TVP, volontiers chez un sujet porteur d’une arthropathie du genou. L’échographie permet de faire le diagnostic.


  Lésions ligamentaires


  Une entorse de cheville ou de genou induit un état inflammatoire lui-même générateur d’œdème.


  Algodystrophie


  Elle pose des problèmes plus difficiles. À une phase chaude de courte durée, succède une phase froide longue et invalidante. Une augmentation de volume du pied ou de la jambe est généralement associée à une érythrocyanose, une hypersudation, un refroidissement cutané et une impotence douloureuse. La notion d’un traumatisme récent et les données scintigraphiques ou parfois IRM contribuent au diagnostic.


  2. Augmentation aiguë Bilatérale


  Les causes sont généralement extra-vasculaires. Il s’agit le plus souvent d’une insuffisance cardiaque droite décompensée ou d’une hypo-albuminémie (syndrome néphrotique, décompensation cirrhotique, dénutrition, entéropathie exsudative). Les causes vasculaires peuvent être la thrombose de veine cave inférieure et l’hyperperméabilité capillaire paroxystique.


  1 - Thrombose de la veine cave inférieure


  La thrombose de la veine cave inférieure se traduit par une augmentation de volume souvent rapide des membres inférieurs, et peut s’accompagner d’une circulation veineuse collatérale abdominale. Le diagnostic peut être orienté par l’analyse du contexte (néoplasie, filtre cave). Le diagnostic est fait par l’examen échodoppler.


  2 - Hyperperméabilité capillaire paroxystique


  Il s’agit d’un tableau clinique beaucoup plus sévère, mais heureusement plus rare. Il associe un état de choc avec des œdèmes diffus et une hémoconcentration. Ce trouble de la perméabilité capillaire est associé à une hypocomplémentémie et parfois une gammapathie. C’est une urgence de réanimation.


  A02. Grosse jambe chronique


  Une grosse jambe chronique est un motif fréquent de consultation. Elle est le témoin habituel d’un œdème. Elle peut également relever d’autres mécanismes : hypertrophie musculaire, adipeuse ou malformation vasculaire.


  Nous ne traiterons pas les formes liées à un œdème de cause générale : car­diaque, rénale, hépatique, endocrinienne. 


  1. Physiopathologie


  L’œdème est défini par une augmentation du volume du liquide interstitiel, il s’explique par une anomalie des mouvements liquidiens transcapillaires dépen­dant des différences de pression de part et d’autre de la membrane capillaire (loi de Starling).


  Un œdème localisé au membre peut être secondaire à une insuffisance veineuse chronique. Celle-ci peut être due à une obstruction veineuse ou à un reflux responsable d’une hyperpression d’amont (syndrome post-thrombotique, varices).


  Il peut s’agir aussi d’une altération de la circulation lymphatique (lymphœdème) ou d’une altération de la per­méabilité de la paroi capillaire (traumatisme, allergie, infection).


  2. Diagnostic positif


  Le diagnostic d’œdème d’un membre est souvent évident cliniquement et peut être confirmé par des techniques validées : mesure comparative de la circonférence du membre, appréciation des variations du volume du membre (volumétrie).


  3. Diagnostic étiologique


  1 - Grosse jambe avec œdème


  Œdème chronique d’origine veineuse


  L’insuffisance veineuse s’accompagne généralement d’un œdème intermittent, favo­risé par la position orthostatique prolongée et la chaleur. Il disparait en décubitus sans redistribution. L’existence de signes associés (dilatation des veines sous-cutanées de l’arche plantaire interne, télangiectasies malléolaires, dermite ocre, atrophie blanche, dermite de stase) est un élément d’orientation.


  Le syndrome post-thrombotique est consécutif à la dégradation du système val­vulaire des veines profondes et des perforantes détruites par la thrombose et à l’obstruction résiduelle. Il est le plus souvent unilatéral.


  L’insuffisance veineuse peut être en rapport avec des varices primitives ou une altération de la fonction musculaire des mollets. Plus rarement, il peut s’agir d’une insuffisance valvulaire primitive, caractérisée par l’agénésie ou l’hypoplasie congénitale des valvules.


  Lymphœdème


  Le lymphœdème peut être primaire ou secondaire. C’est une augmentation de volume d’un ou de plusieurs segments de membre par déficit du drainage lym­phatique. Ses principales caractéristiques sont l’œdème élastique, l’épaississement cutané que l’on peut apprécier par le signe de Stemmer (impossibilité de pincer la peau de la face dorsale du 2ème orteil) et l’accentuation des plis de flexion.


  Œdèmes d’autres causes


  
    	Œdèmes médicamenteux : calcium bloqueurs, corticoïdes… ;


    	algoneurodystrophie ;


    	pathomimie (pose volontaire de garrot veineux : œdème bleu de Charcot) ;


    	œdème de stase de toute station assise prolongée ;


    	myosites de forme œdémateuse.

  


  2 - Grosse jambe sans œdème


  « Lipœdème » et lipodystrophie. Il s’agit d’une hypertrophie du tissu adi­peux des membres inférieurs sans œdème. L’anomalie, probablement d’origi­ne héréditaire, s’observe souvent dès la puberté, volontiers chez des jeunes femmes ayant un excès pondéral. Le tissu adipeux, symétrique, s’étend du bassin aux malléoles, épargnant constamment le dos du pied. Il prédomine à la face externe des cuisses, à la face interne des genoux et aux chevilles. Contrairement au lymphœdème, le lipœdème est douloureux, sensible à la palpation et à la pression. Le lipœdème s’ac­compagne d’une fragilité capillaire et d’une diminution de l’élasticité cutanée (aspect en peau d’orange).


  Malformations vasculaires. L’augmentation de volume du membre peut être liée au volu­me de la malformation elle-même ou à une hyper­trophie globale du membre mais aussi à de l’œdème.


  Tumeur. Il s’agit d’une étiologie rare.
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          Oui

        
      


      
        	
          Godet

        

        	
          Oui

        

        	
          Non sauf au début

        

        	
          Non

        
      


      
        	
          Variations

        

        	
          Orthostatiques

        

        	
          Faibles

        

        	
          Non

        
      


      
        	
          Signes associés

        

        	
          Jambes lourdes


          Troubles trophiques

        

        	
          Signe de Stemmer


          Accentuation des plis de flexion

        

        	
          Surcharge pondérale

        
      

    
  


  * IVC : insuffisance veineuse chronique.


  A03. Claudication


  1. Définition


  La claudication intermittente artérielle est une douleur ischémique d’effort des membres inférieurs secondaire à un obstacle hémodynamique artériel. La douleur est liée à une insuffisance relative de l’apport sanguin à un groupe musculaire, responsable d’hypoxie et d’acidose.


  2. Aspects cliniques


  La claudication artérielle est une douleur à type de crampe qui survient progressivement au cours de la marche, dans un territoi­re musculaire précis, toujours le même pour le même patient. Cette douleur augmente avec la poursuite de l’effort de marche. Son intensité oblige le patient à s’arrêter. La douleur disparaît rapidement à l’arrêt de l’effort et réapparaît à sa reprise, après la même distance dans les mêmes conditions de marche.


  La topographie de la douleur oriente vers le niveau lésionnel artériel, toujours situé en amont. Le mollet est le plus souvent touché, correspondant typique­ment à une lésion artérielle fémorale superficielle ou poplitée. La claudication de la cuisse est plus rare, d’origine iliaque ; la claudication fessière correspond à des lésions de l’artère iliaque interne ou iliaque commune. Enfin, la claudication du pied est d’ori­gine jambière.


  En pratique l’analyse sémiologique d’une claudication peut être rendue difficile dans les cas suivants :


  
    	la distance de marche peut varier en fonction de la vitesse de déambulation, des conditions géographiques (déclivité), météorologiques (froid et vent), ou physiolo­giques (période post-prandiale) ;


    	la perception douloureuse est diminuée en cas de neuropathie, notamment diabétique.

  


  Une activité physique insuffisante, par sédentarité ou du fait de pathologies associées, peut éviter à l’insuffisance artérielle de se démasquer du fait de l’absence de marche ou d’une vitesse de déambulation réduite.


  3. Diagnostic différentiel


  L’artériopathie chronique oblitérante athéroscléreuse des membres inférieurs n’est pas la seule cause de gêne à la marche. Il convient toujours d’évoquer d’autres étiologies : maladie de Buerger, syndrome des loges, artère poplitée piégée, endofibrose iliaque externe.


  Les principales causes non artérielles de douleurs des membres inférieurs sont :


  1 - Articulaires


  La douleur est généralement présente dès l’appui : rhumatismes dégénératifs lombaires, de hanche ou du genou, de la cheville ou du pied, tendinopathies.


  2 - Neurologiques


  Le canal lombaire étroit donne des douleurs de topographie radiculaire persistant volontiers après l’arrêt de l’effort.


  3 - Veineuses


  L’obstruction veineuse profonde d’un confluent notamment fémoral au décours d’une thrombose peut générer une claudication veineuse ressentie comme une douleur à type de lourdeur/serrement s’étendant à l’ensemble du membre inférieur. La douleur est lentement soulagée par le décubitus voire la surélévation du membre.


  Leurs principales caractéristiques sont comparées dans le tableau 1.


  4. Valeur sémiologique


  La claudication intermittente est un bon signe de l’insuffisance artérielle chronique permettant son utilisation comme indicateur d’artériopathie chronique oblitérante des membres inférieurs dans de nombreuses études épidémiologiques. Cependant les difficultés diagnostiques sont assez fréquentes. La mesure de la pression artérielle à la cheville et surtout de l’index de pression systolique (IPS) cheville/bras (pression systolique de cheville/pression systolique brachiale < 0,90) est plus sensible et plus spécifique que la claudication pour définir l’existence d’une artériopathie des membres inférieurs. L’épreuve de marche (test de Strandness) sur tapis roulant à pente et vitesse constantes, permet d’objectiver la symptomatologie dans des conditions standardisées en faisant un lien de cause à effet entre la claudication et la de l’IPS à l’effort. L’importance de la diminution de la pression artérielle systolique de cheville à la fin de l’effort avec reproduction de la douleur et le temps de récupération hémodynamique après l’arrêt de l’effort (normalisation de la pression systolique à la cheville) constituent des éléments diagnostiques intéressants.


  T1 - Caractéristiques sémiologiques des différents types de claudication
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  A04. Douleur permanente de l’artériopathie des membres inférieurs


  1. Aspects cliniques


  Les douleurs de repos d’origine ischémique traduisent un déficit de perfusion permanent en rapport avec des lésions artérielles étendues pluri-étagées.


  Classiquement ces douleurs sont distales, débutant par les orteils avant d’in­téresser l’ensemble du pied. Elles surviennent après un temps variable de décubitus, d’autant plus court que l’insuffisance artérielle est sévère, avant de devenir permanentes. Elles sont calmées par la position jambe pendante. La position déclive permanente aboutit à la constitution d’un œdème qui aggrave à son tour le déficit de perfusion.


  Ces douleurs sont très intenses et résistent aux antalgiques de niveau 1 et 2. L’association d’une pâleur de surélévation, d’une érythrose de déclivi­té et d’un allongement du temps de recoloration cutanée est très évocatrice de leur caractère ischémique.


  Toutes les douleurs des membres inférieurs ne sont pas d’origine ischémique même lorsqu’elles apparaissent chez un artériopathe connu. Il ne faut pas méconnaître les douleurs d’origine rhumatologique et neurologique qui peu­vent survenir sur ce terrain. À l’inverse, une neuropathie périphérique, diabé­tique en particulier, altère voire supprime la perception douloureuse et peut masquer la sévérité de l’atteinte artérielle.


  La confirmation de l’origine ischémique d’une douleur permanente nécessite la réalisation d’une exploration hémodynamique du pied : pression systolique du 1er orteil < 30 mmHg, mesure de la pression transcutanée en oxygène (TcPO2) < 30 mmHg.


  2. Cas particulier : la neuropathie post-ischémique


  Au décours d’une ischémie sévère, le patient peut développer une neuropathie post-ischémique très douloureuse. Dans cette éventualité, la dou­leur n’est pas calmée par la déclivité mais par les antalgiques de la douleur neurogène (douleur de désafférentation).


  A05. Douleurs thoraciques


  Les syndromes coronaires aigus sont le premier diagnostic à évoquer. Les conditions de survenue (effort/repos), les caractéristiques de la douleur (localisation médio-thoracique, irradiation dans le bras ou la mâchoire) et le caractère trinitro-sensible ou non sont essentiels au diagnostic des coronaropathies.


  Il existe d’autres causes de douleurs thoraciques dont certaines sont des urgences. Ces autres causes sont, par ordre de fréquence, l’embolie pulmonaire, la péricardite aiguë, la dissection aortique et la rupture d’anévrysme de l’aorte thoracique.


  Les autres étiologies des douleurs thoraciques aiguës ne se discutent qu’après l’exclusion d’une cause cardiovasculaire. Parmi celles-ci, on trouve les dou­leurs pleurales (pleurite, pneumothorax), les douleurs pariétales (fracture de côte, syndrome de Tietze), les douleurs œsophagiennes (œsophagite ulcérée, spasme œsophagien), les douleurs projetées d’origine abdominale (pathologie hépatique).


  
    
      
        	
          T1 - Conduite à tenir devant une douleur thoracique aiguë

        
      


      
        	
          Interrogatoire

        

        	
          Examen clinique

        

        	
          Bilan initial

        

        	
          Examens orientés

        
      


      
        	
          Terrain


          FDR CV


          Douleur repos/effort

        

        	
          Examen CV+++


          Palpation thoracique


          Test TNT


          PA, FC, FR

        

        	
          ECG


          Troponine, BNP


          D dimères


          RP

        

        	
          échodoppler


          ETT/ETO


          Angio-TDM
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  AVC : accident vasculaire cérébral, BBD : bloc de branche droit, BNP : peptide natri-urétique de type B, CV : cardiovasculaire, ECG : électrocardiogramme, ETO : échographie transoesophagienne, ETT : échographie transthoracique, FC : fréquence cardiaque, FDR : facteurs de risque, FR : fréquence respiratoire, H : heure, HTA : hypertension artérielle, IDM : infarctus du myocarde, MTEV : maladie thrombo-embolique veineuse, PA : pression artérielle, RP : radiographie de thorax, SCA : syndrome coronaire aigu, TDM : tomodensitométrie, TNT : trinitrine, TVP : thrombose veineuse profonde.


  A06. Troubles trophiques cutanés d’origine vasculaire des membres inférieurs


  On définit comme troubles trophiques vasculaires les anomalies perma­nentes de la peau engendrées par une insuffisance de la perfusion cutanée nutritionnelle d’origine artérielle, veineuse ou microcirculatoire. Le diagnostic positif est purement clinique. Le diagnostic étiologique et la prise en charge nécessitent des explo­rations complémentaires. Les principales carac­téristiques des troubles trophiques d’origine vasculaire sont colligées dans le tableau.


  1. Ulcère d’origine veineuse


  C’est le plus fréquent des ulcères vasculaires. L’interrogatoire retrouve une fois sur deux une histoire de thrombose veineuse profonde. Il est caractérisé par une localisation péri-malléolaire interne, une forme ronde ou ovale, et l’absence de douleur. Il peut s’accompagner de varices, d’œdème et des autres signes de l’insuffisance veineuse sévère : dermite ocre, hypodermite scléreuse, atrophie blanche, dermite eczématiforme, cicatrices d’ulcérations plus anciennes. Certains signes sont importants : absence de bords nécrotiques (qui évoqueraient une angiodermite ou une insuffisance artérielle associée), présence des pouls périphériques (leur abolition évoquerait une origine mixte). L’ulcère peut être infecté : il devient douloureux, exsudatif, malodorant et fibrineux.


  Un échodoppler veineux en position couchée et debout précise le mécanisme de l’insuffisance veineuse et la localisation des lésions.


  L’ulcère veineux peut survenir sur un terrain d’artériopathie. On parle alors d’ulcère mixte. Les pouls distaux sont abolis. Une diminution des pressions distales (pression 1er orteil < 30 mmHg, TcPO2 < 30 mmHg) définit l’ischémie critique dont la prise en charge est spécialisée, et, contre-indique la compression élastique.


  2. Ulcère d’origine artérielle


  L’ulcère ou la nécrose du pied d’origine artérielle définit le stade d’ischémie critique chronique de l’artériopathie oblitérante. C’est un ulcère douloureux, profond, nécrotique, siégeant aux orteils et aux zones d’appui qui peut évoluer vers la gangrène. L’examen clinique retrouve une abolition des pouls. Il nécessite un bilan hémodynamique artériel et microcirculatoire et une prise en charge rapide.


  Un trouble trophique artériel n’est pas synonyme d’amputation majeure inéluctable.


  3. Angiodermite nécrotique


  C’est un infarctus de la peau en rapport avec une micro-angiopathie du derme. Il évolue indépendamment de toute artériopathie oblitérante des membres inférieurs. Le terrain habituel est celui d’une femme âgée, hypertendue et parfois diabétique. Le point de départ est souvent un traumatisme minime. L’aspect est très caractéristique :


  
    	ulcère très douloureux ;


    	à bord nécrotique ;


    	entouré d’une zone livédoïde ischémique ;


    	rapidement extensif en superficie.

  


  Les ulcères de l’angiodermite siègent à la face antéro-externe de jambe et sont parfois bilatéraux. L’évolution est longue et la récidive fréquente. La greffe de peau doit être réalisée rapidement, elle a un effet antalgique immédiat.


  4. Embolies de cholestérol


  C’est une complication grave de l’athérosclérose sévère, souvent aortique. Il s’agit d’un infarctus cutané par occlusion des petites artères par des micro-emboles athéromateux. Le tableau le plus caractéristique est celui d’un orteil bleu à pouls conservés, associé à un livedo. Les embolies de cholestérol surviennent habituellement après un cathétérisme artériel ou à l’instauration d’un traitement anticoagulant. Des signes systémiques peuvent être présents avec une insuffisance rénale, des signes neuro-encéphaliques et parfois des cristaux de cholestérol visibles au fond d’œil. La biologie peut montrer une hyperéosinophilie. Le pronostic est sévère. Le traitement comporte un anti-plaquettaire et une statine. L’iloprost est utilisé en période aiguë, parfois une corticothérapie dans les formes graves avec atteinte rénale. Les gestes endovasculaires doivent être évités.


  5. Diagnostics différentiels


  Mal perforant plantaire


  
    	Il résulte d’une neuropathie périphérique, le plus souvent diabétique ;


    	il siège sur un point d’appui, typiquement en regard de la tête des métatarsiens ;


    	il est indolore ;


    	il s’accompagne de signes objectifs de neuropathie sensitive ;


    	il s’associe à des troubles de la statique du pied ;


    	il est entouré d’une zone d’hyperkératose ;


    	il se complique fréquemment d’infection ostéo-articulaire.

  


  Il faut insister sur la mise en décharge des points d’appui, corriger les troubles de la statique plantaire et rechercher une intrication vasculaire et infectieuse.


  Escarre (ulcère de pression)


  L’ulcère survient chez un sujet alité, dénutri, dont l’immobilité permanente induit une ischémie des zones de pression (talons, sacrum, trochanters). Le traitement est d’abord préventif associant ré-alimentation et nursing. L’existence d’une artériopathie oblitérante des membres inférieurs au stade d’ischémie critique est un élément de pronostic très défavorable.


  Escarre (ulcère infectieux)


  L’ecthyma est une infection cutanée superficielle, provoquée le plus souvent par Staphylococcus aureus ou Streptococcus pyogenes qui se caractérise par de petits ulcères peu profonds qui contiennent parfois du pus. Une croûte de couleur brun-noir peut recouvrir l’ulcère. La circonférence de l’ulcère est rouge violacé et les bords sont en relief.


  
    Troubles trophiques des membres inférieurs : éléments à rechercher par l’interrogatoire et l’examen clinique pour orienter la recherche étiologique
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    EMG : électromyogramme, HTA : hypertension artérielle, TcPO2 : pression transcutanée en oxygène.

  


  
    
  


  B01. CAT devant une crise aiguë hypertensive


  L’urgence hypertensive est une élévation rapide de la pression artérielle (PA) par rapport à son niveau habituel. Sa définition associe une HTA sévère (PA ≥ 180/110 mmHg) avec retentissement viscéral (cœur, cerveau, rein, rétine). C’est une urgence imposant une réduction immédiate de la PA mais pas nécessairement jusqu’à des valeurs strictement normales. Une élévation sévère de la PA sans retentissement viscéral est une élévation tensionnelle sans souffrance viscérale immédiate (recommandations AFSSAPS 2002).


  1. Urgences hypertensives (tableau T1)


  L’encéphalopathie hypertensive est un tableau clinique où les altérations neurologiques sont prépondérantes (tableau T2). Elle peut compliquer une HTA maligne mais aussi marquer l’évolution d’une crise hypertensive : phéochromocytome, abus de substances à effet vasoconstricteur (amphétamines, cocaïne), éclampsie. Les diagnostics différentiels sont l’accident vasculaire cérébral, l’hémorragie cérébroméningée, l’état de mal épileptique, la tumeur intracérébrale avec effet de masse et l’encéphalite. Le scanner cérébral est indispensable au diagnostic différentiel.


  L’HTA maligne est définie par une HTA sévère (> ou = 180/110 mmHg) avec rétinopathie hypertensive de stade III ou IV au fond d’œil (FO) avec œdème papillaire, hémorragies en flammèches et exsudats cotonneux. Le terrain est habituellement celui d’une HTA connue mais négligée. L’HTA peut apparaître de novo et être d’emblée maligne. L’HTA maligne peut s’accompagner :


  
    	d’encéphalopathie hypertensive ;


    	de néphroangiosclérose maligne ;


    	de micro-angiopathie thrombotique.

  


  
    
      
        	
          T1 - Urgences hypertensives

        
      


      
        	
          Encéphalopathie hypertensive

        
      


      
        	
          Hypertension maligne


          HTA sévère avec complications aiguës :


          Vasculaire


          - Dissection aortique


          Cardiaque


          - Insuffisance ventriculaire gauche avec œdème aigu du poumon


          - Syndrome coronaire aigu


          Cérébrale


          - Hémorragie cérébrale


          - Hémorragie cérébroméningée

        
      


      
        	
          Néphroangiosclérose maligne

        
      


      
        	
          Eclampsie ou HTA sévère pendant la grossesse

        
      


      
        	
          Crise hypertensive dans le phéochromocytome

        
      


      
        	
          Surdosage en drogues illicites : cocaïne, amphétamines

        
      

    
  


  IMAO : inhibiteur de la monoamine oxydase


   


  
    
      
        	
          T2 - Caractéristiques cliniques de l’encéphalopathie hypertensive

        
      


      
        	
          Céphalées, nausées, confusion, somnolence, vomissements, troubles de la vision, déficits focaux, convulsions, coma

        
      


      
        	
          FO : œdème papillaire, hémorragies en flammèches, exsudats cotonneux

        
      

    
  


  2. Prise en charge initiale de la crise aiguë hypertensive (tableau T3)


  L’urgence hypertensive nécessite une hospitalisation dans une unité permettant un suivi rapproché de la PA au mieux par un système d’enregistrement automatisé. Un examen clinique, complété par des examens ciblés de laboratoire, permet d’évaluer le retentissement organique de l’HTA. L’interrogatoire recherche un antécédent d’HTA, la notion d’un traitement anti-hypertenseur, son observance, un sevrage thérapeutique brutal ou la prise concomitante de substances à effet hypertenseur ou susceptibles d’interférer avec le traitement. L’examen clinique évalue l’état de conscience, élimine une différence de pression artérielle entre les 2 bras (dissection, coarctation aortique, sténose d’artère subclavière), cherche des râles crépitants aux bases pulmonaires, un bruit de galop et évalue les pouls périphériques. Le traitement anti-hypertenseur doit être institué rapidement, sans attendre les résultats des examens de laboratoire afin de réduire la PA à un niveau raisonnable.


  
    
      
        	
          T3 - Prise en charge initiale d’une urgence hypertensive

        
      


      
        	
          Hospitalisation pour surveillance rapprochée de la PA

        
      


      
        	
          Interrogatoire et examen clinique ciblés

        
      


      
        	
          Dérivés méthoxylés sur prélèvement plasmatique et urinaire

        
      


      
        	
          Ionogramme et créatinine plasmatiques

        
      


      
        	
          Enzymes cardiaques

        
      


      
        	
          Bandelette urinaire

        
      


      
        	
          ECG

        
      


      
        	
          Radiographie de thorax

        
      


      
        	
          Mise en route du traitement anti-hypertenseur sans attendre les résultats des examens complémentaires

        
      

    
  


   


  Une réduction initiale de la PA à des valeurs de 160 mmHg de PA systolique et de 100 mmHg de PA diastolique en 2 à 6 heures est acceptable pour la plupart des urgences hypertensives. Le délai d’obtention de la réduction tensionnelle est variable selon la nature de l’urgence. En cas de dissection aortique ou d’œdème aigu du poumon, la réduction tensionnelle doit être obtenue en quelques minutes.


  L’administration sous forme parentérale, au mieux par voie intraveineuse par seringue électrique, permet de moduler l’effet du traitement (tableau T4). Une surveillance rapprochée de la PA (une mesure/2 minutes) est indispensable pendant au moins les 15 premières minutes. Dans la plupart des cas, une réduction tensionnelle de 25 % par rapport à la PA de départ est un objectif raisonnable. Le risque est l’abaissement trop important de la PA, en deçà des seuils d’autorégulation de la circulation cardiaque et cérébrale.


  L’administration d’un diurétique de l’anse reste indiquée lorsque la surcharge volumique est prépondérante (œdème aigu du poumon OAP). Le furosémide (Lasilix®) ou le bumétanide (Burinex®) peut être administré par voie intraveineuse et l’injection peut être répétée pour obtenir une diurèse suffisante. Les dérivés nitrés par voie parentérale (isosorbide dinitrate, Risordan®) administrés à la seringue électrique permettent d’obtenir rapidement une baisse tensionnelle dans l’OAP contemporain d’une crise aiguë hypertensive.


  Indépendamment de la nature de l’urgence hypertensive et du médicament utilisé initialement, il faut, dès que l’état du patient le permet, envisager l’administration d’une forme orale. L’introduction d’un traitement per os permet la réduction puis l’arrêt de la forme parentérale sans risque de ré-ascension des chiffres de PA.


  
    
      
        	
          T4 - Médicaments de l’urgence hypertensive

        
      


      
        	
          DCI et nom commercial

        

        	
          Posologie

        

        	
          Effets indésirables

        
      


      
        	
          Nicardipine Loxen®

        

        	
          2 à 4 mg/h à la seringue électrique, adaptable par paliers de 0,5 mg/h

        

        	
          Céphalées, flushs, tachycardie, polyurie transitoire, hypotension

        
      


      
        	
          Urapidil Eupressyl®

        

        	
          25 mg IV puis 9 à 30 mg/h à la seringue électrique ou perfusion intraveineuse

        

        	
          Céphalées, vertiges, transpiration, agitation, fatigue, palpitations, hypotension

        
      


      
        	
          Labétalol Trandate®

        

        	
          1 mg/kg IV lente puis 0,1 mg/kg/h

        

        	
          Hypotension orthostatique, bradycardie, hypersensibilité

        
      

    
  


  IV : intraveineux
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  3. Traitement de la poussée hypertensive


  Dans la poussée hypertensive, même en présence de symptômes (épistaxis, céphalées, lipothymies voire oppression thoracique), l’administration d’un anti-hypertenseur par voie orale est habituellement suffisante et la réduction tensionnelle peut s’envisager sur quelques heures.


  4. Cas particulier des accidents vasculaires cérébraux (AVC)


  Il est fréquent d’observer une poussée hypertensive à l’occasion d’un accident vasculaire cérébral. Dans la majorité des cas, l’élévation tensionnelle doit être considérée comme un épiphénomène qui accompagne l’AVC mais qui en est rarement la cause directe. Il faut éviter une réduction tensionnelle trop importante dans le cas d’un accident vasculaire cérébral ischémique ; au stade aigu, une réduction prudente de la pression artérielle est recommandée chez les sujets dont les chiffres tensionnels sont > 220/120 mmHg, en cas de dysfonction d’organe ou lorsqu’un traitement thrombolytique est envisagé.


  À retenir


  
    	La crise aiguë hypertensive qui s’accompagne de défaillance d’un organe cible est une urgence hypertensive nécessitant une réduction immédiate de la PA.


    	Une réduction initiale de la PA à des valeurs de 160 mmHg pour la systolique et 100 mmHg pour la diastolique est acceptable dans la plupart des situations cliniques.


    	Une élévation de PA accompagne fréquemment un AVC. Il faut éviter une réduction trop importante de la PA dans l’AVC ischémique ; au stade aigu une réduction prudente de la pression artérielle est recommandée chez les sujets dont les chiffres tensionnels sont > 220/120 mmHg, en cas de dysfonction d’organe ou lorsqu’un traitement thrombolytique est envisagé.

  


  B02. CAT devant un accident vasculaire cérébral


  1. Généralités


  La morbi-mortalité des accidents vasculaires cérébraux constitués (AVC) est lourde. La moitié des survivants ont des séquelles physiques ou relationnelles importantes.


  On définit comme accident vasculaire cérébral (AVC) un déficit neurologique d’installation soudaine ou rapide correspondant à une atteinte focale du cerveau par un mécanisme vasculaire. Un AVC est un processus dynamique qui implique à la fois une atteinte du parenchyme cérébral et une lésion vasculaire. Ils sont d’origine ischémique (80 %) ou hémorragique (20 %). Schématiquement, les premiers sont le fait de l’occlusion d’une artère à destination encéphalique, et plus rarement d’une thrombose veineuse cérébrale, les seconds sont le fait de la rupture d’une artère anormale ou d’une artériole dans le parenchyme cérébral.


  Les syncopes et malaises sans déficit focal, les ischémies globales par bas débit, et les hémorragies sous-arachnoïdiennes sans atteinte du cerveau lui-même sont classiquement exclus du cadre des AVC.


  La réduction démontrée de la morbi-mortalité des AVC par une prise en charge en milieu spécialisé invite à une gestion active de ces patients, et d’abord à leur prise en charge précoce. Le pronostic dépend autant du mécanisme et du site lésionnel que de la rapidité de la mise en place du traitement en milieu spécialisé (unité neuro-vasculaire).


  2. Classification


  On distingue les accidents ischémiques cérébraux et les accidents hémorragiques. Les accidents ischémiques se subdivisent en accidents ischémiques transitoires et AVC constitués.


  1 - Accident ischémique transitoire (AIT)


  Un AIT est défini comme la survenue brutale d’un épisode bref (moins d’une heure) de dysfonctionnement neurologique par ischémie cérébrale focalisée ou d’un épisode d’ischémie rétinienne, sans signe d’infarctus cérébral à l’imagerie.


  L’AIT est un signe d’alerte pour le risque d’AVC. Il nécessite une prise en charge rapide pour un bilan étiologique complet et la mise en œuvre d’une prévention secondaire.


  2 - Accident déficitaire en évolution


  Le déficit neurologique focalisé s’installe ou s’aggrave sur plusieurs heures et dure plus de 24 h. Ces tableaux relèvent d’étiologies diverses et lorsqu’ils sont d’origine vasculaire peuvent être ischémiques ou hémorragiques.


  3 - Accident déficitaire constitué


  Le déficit neurologique atteint rapidement son maximum et dure plus de 24 heures. Le qualificatif “constitué” se réfère à la stabilité du déficit et non pas à sa sévérité ou à son évolution secondaire.


  Le handicap résiduel est apprécié à la troisième semaine sur des abaques pragmatiques de type échelle de Rankin (tableau T1).


  
    
      
        	
          T1 - Echelle de Rankin modifiée

        
      


      
        	
          Grade/Status

        
      


      
        	
          0 Aucun symptôme

        
      


      
        	
          1 Pas d’incapacité significative malgré les symptômes ; capable de mener toutes ses obligations et activités habituelles.

        
      


      
        	
          2 Incapacité légère ; incapable de mener toute activité antérieure mais capable de vaquer à ses occupations sans assistance.

        
      


      
        	
          3 Invalidité modérée ; a besoin de quelques aides mais capable de marcher seul.

        
      


      
        	
          4 Invalidité moyennement sévère ; incapable de marcher sans aide et incapable de gérer ses besoins corporels sans assistance.

        
      


      
        	
          5 Invalidité sévère ; rivé au lit, incontinent et nécessitant une surveillance et des soins de nursing permanents.

        
      

    
  


   


  3. Étiologies, facteurs de risque


  Les facteurs de risque et étiologies des AVC sont dominés par les cardiopathies emboligènes et l’athérosclérose. Environ 30 % des AVC ischémiques et 15 % des AVC hémorragiques restent non étiquetés.


  
    
      
        	
          T2 - Étiologies des AVC ischémiques

        
      


      
        	
          Fréquentes

        

        	
          Athérosclérose carotidienne et vertébro-basilaire, extra et intracrânienne (20 %)


          Maladie des petites artères perforantes ou lacunes (25 %)


          Cardiopathies emboligènes (dominées par l’ACFA (20 % des cas), infarctus du myocarde, valvulopathies et prothèses valvulaires, complications de la CEC, CMNO, myxome, endocardite, embolie paradoxale…) et athérosclérose de la crosse aortique


          Origine indéterminée (25 %)

        
      


      
        	
          Rares (5 %)

        

        	
          Artériopathies non athéromateuses (en particulier les dissections des artères cervicales qui représentent la première cause des AVC ischémiques du sujet jeune)


          Thrombophilie acquise ou constitutionnelle


          Spasme hors hémorragie méningée (toxiques, migraine, HTA)…

        
      

    
  


   


  
    
      
        	
          T3 - Étiologies des AVC hémorragiques

        
      


      
        	
          Fréquentes

        

        	
          HTA


          Malformations vasculaires (malformations artério-veineuses, anévrismes)


          Angiopathie amyloïde cérébrale du sujet âgé


          Traitement anticoagulant*

        
      


      
        	
          Rares

        

        	
          Anomalies constitutionnelles ou acquises de l’hémostase


          Tumeurs cérébrales


          Endocardites


          Toxiques


          Antiplaquettaires

        
      

    
  


  *15 % des AVC hémorragiques surviennent lors d’un traitement anticoagulant qui est le plus souvent plus un facteur favorisant et de mauvais pronostic qu’une étiologie.


   


  4. Diagnostic clinique


  Le diagnostic d’AVC repose sur la clinique.


  Le diagnostic de la nature de l’AVC repose sur l’imagerie cérébrale qui a montré le manque de fiabilité de la clinique pour distinguer un AVC hémorragique d’un AVC ischémique.


  Le tableau clinique, initial et évolutif, peut varier considérablement en fonction du siège des lésions, des territoires concernés, de l’importance du processus en cause et de sa tolérance (tableaux T4, T5, T6).


 
    
      
        	
          T4 - Syndromes neurologiques ischémiques : territoire vertébro-basilaire

        
      


      
        	
          • Syndrome de l’artère cérébrale postérieure.


          - Perte de vision complète du champ visuel (hémianopsie) ou du quadrant supérieur (quadranopsie) controlatérale à la lésion ;


          - héminégligence visuelle, hallucinations visuelles.

        
      


      
        	
          • Syndrome vertébro-basilaire de la fosse postérieure (atteinte du cervelet et du tronc cérébral).


          Associe des signes cérébelleux ou des signes d’atteinte des nerfs crâniens homolatéraux à la lésion à des troubles sensitifs ou moteurs controlatéraux à la lésion.

        
      


      
        	
          • Infarctus cérébelleux.


          Syndrome cérébelleux aigu + syndrome vestibulaire et nystagmus + vertiges et vomissements sans céphalées ni trouble de la vigilance.

        
      

    
  


   


  
    
      
        	
          T5 - Syndromes neurologiques ischémiques : territoire carotidien

        
      


      
        	
          • Syndrome superficiel de l’artère cérébrale moyenne. Il comprend, isolés ou en association :


          - Hémiparésie, hémiplégie brachio-faciale sensitivo-motrice ;


          - peuvent s’y associer une atteinte visuelle d’un hémichamp (quadrant inférieur) ou une négligence visuelle homolatérale à l’hémiparésie ;


          - déviation de la tête et des yeux vers le cerveau lésé dans les AVC sévères ;


          - aphasie d’expression ou de compréhension lorsque l’hémisphère dominant est concerné ;


          - négligence de l’hémicorps gauche possible dans certains AVC droits.

        
      


      
        	
          • Syndrome profond de l’artère cérébrale moyenne :


          - hémiparésie ou hémiplégie proportionnelle (membres supérieur et inférieur) et pure (sans déficit sensitif ni visuel) ;


          - peut s’y associer une dysarthrie, une suspension de la parole.

        
      


      
        	
          • Syndrome total de l’artère cérébrale moyenne :


          - hémiplégie proportionnelle + déficit sensitif, visuel et phasique (si hémisphère dominant).

        
      


      
        	
          • Syndrome de l’artère cérébrale antérieure :


          - monoparésie sensitivo-motrice limitée ou prédominant au membre inférieur ;


          - peut s’associer à une incontinence urinaire et à une réaction d’agrippement involontaire de la main du côté du membre inférieur déficitaire.

        
      

    
  


   


  
    
      
        	
          T6 - Syndromes neurologiques hémorragiques

        
      


      
        	
          Il est très difficile de distinguer cliniquement un AVC ischémique d’un AVC hémorragique. Devant un syndrome neurologique déficitaire sont en faveur d’un accident hémorragique :


          - l’installation rapide en quelques heures de céphalées ou de vomissements ou une perte de vigilance (parfois immédiate) ;


          - un déficit moteur et sensitif proportionnel (face et membres supérieur et inférieur) ;


          - un syndrome cérébelleux aigu avec céphalées majeures, troubles de la vigilance, signe de compression du tronc cérébral, raideur de la nuque (hématome cérébelleux).

        
      

    
  


  Le score ABCD2 (tableau T7) de Jonhston et Rothwell permet d’évaluer le risque de récidive face à tableau évocateur d’AIT.



  
    
      
        	
          T7 - Score ABCD2 (Johnston-Rothwell 2007) 
(Age: A, Blood pressure: B, Clinical data: C, Duration: D, Diabetes: D)

        
      


      
        	
          Âge

        

        	
          > 60 ans

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Pression artérielle

        

        	
          Systolique > 140 ou diastolique > 90 mmHg

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Manifestation clinique

        

        	
          Déficit moteur unilatéral


          Trouble phasique isolé sans déficit moteur


          Autre

        

        	
          2


          1


          0

        
      


      
        	
          Durée des symptômes

        

        	
          ≥ 60 mn


          10 à 59 mn


          < 10 mn

        

        	
          2


          1


          0

        
      


      
        	
          Diabète

        

        	
           

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Risque d’AVC à 2 jours

        

        	
          Score 0-3 : risque faible (prévalence : 1 %)


          Score 4-5 : risque modéré (prévalence : 4.1 %)


          Score 6-7 : risque élevé (prévalence : 8.1 %)

        

        	
           

        
      

    
  


  5. Moyens du diagnostic


  1 - Anamnèse et données cliniques initiales


  Elles sont de première importance (interrogatoire du patient ou de son entourage) : heure précise de survenue, modalités d’installation, déficits initiaux et évolution, signes d’accompagnement, antécédents du patient et état général avant l’accident.


  2 - Évaluation standardisée de l’état neurologique


  Recherche de critères de gravité (déviation de la tête et des yeux, paralysies oculomotrices, syndrome méningé, signe de Babinski bilatéral, troubles de déglutition et de fonction respiratoire).


  Devant un déficit rapidement régressif il faut utiliser le score ABCD2 (tableau T4) et devant un déficit prolongé l’échelle de Glasgow (tableau T8).


  
    
      
        	
          T8 - Échelle de Glasgow

        
      


      
        	
          Ouverture des yeux

        

        	
           

        

        	
          Réponse motrice

        

        	
           

        

        	
          Réponse verbale

        

        	
           

        
      


      
        	
          Spontanée

        

        	
          4

        

        	
          Obéit à un ordre oral

        

        	
          6

        

        	
          Orientée

        

        	
          5

        
      


      
        	
          Aux bruits, à la parole

        

        	
          3

        

        	
          Orientée

        

        	
          5

        

        	
          Confuse

        

        	
          4

        
      


      
        	
          À la douleur

        

        	
          2

        

        	
          Retrait 
(flexion rapide du coude)

        

        	
          4

        

        	
          Inappropriée

        

        	
          3

        
      


      
        	
          Jamais

        

        	
          1

        

        	
          Décortication 
(MS : flexion lente)

        

        	
          3

        

        	
          Incompréhensible

        

        	
          2

        
      


      
        	
           

        

        	
           

        

        	
          Décérébration 
(MS : extension)

        

        	
          2

        

        	
          Jamais

        

        	
          1

        
      


      
        	
           

        

        	
           

        

        	
          Pas de réponse

        

        	
          1

        

        	
           

        

        	
           

        
      

    
  


  Glasgow = 15 : tout va bien. Glasgow = 9 : péjoratif. Glasgow = 3 : gravissime.


  Une hospitalisation est recommandée en cas de déficit focalisé, récent (< 72h) ou de score ABCD2 > 3.


  3 - Évaluation du parenchyme cérébral


  La prise en charge actuelle d’un déficit neurologique focalisé impose la réalisation d’une imagerie cérébrale dans les meilleurs délais. Chaque fois que possible, l’IRM est l’examen de choix, en particulier lorsque se discute une thrombolyse.


  Le scanner cérébral ou l’IRM sont les deux examens pour faire la distinction entre accident hémorragique et accident ischémique, et amorcer les diagnostics étiologiques et différentiels. Un scanner cérébral sans injection de produit de contraste doit être réalisé en urgence dans le but premier d’éliminer une hémorragie qui apparaît sous forme d’une zone spontanément hyperdense. En présence d’un accident ischémique, ce scanner en urgence peut être normal ou montrer une zone hypodense (d’apparition différée par rapport au début des manifestations cliniques).


  L’imagerie par résonance magnétique nucléaire (IRM) change la prise en charge des AVC en identifiant les zones potentiellement récupérables par une reperméation rapide de l’artère (IRM de diffusion, de perfusion) et en visualisant des infarctus de petite taille y compris dans la fosse postérieure où le scanner est limité.


  4 - Bilan étiologique d’un infarctus cérébral


  • Exploration des artères 


  L’échodoppler cervical et transcrânien est un examen clé de première intention. L’écho-Doppler cervical recherche un athérome carotidien, des signes de sténose (quantification) ou d’occlusion carotidienne ou vertébrale extra-crânienne. L’échodoppler transcrânien recherche des lésions obstructives (artère cérébrale moyenne, polygone), et apprécie la suppléance.


  L’angiographie par résonance magnétique nucléaire (ARM) permet de visualiser le polygone et les artères cervicales. En fonction du contexte, la priorité est donnée à l’imagerie cérébrale et à la définition des zones à risque. L’IRM et l’ARM sont souvent réalisées dans une même séance.


  L’angioscanner est une alternative possible.


  Le bilan des facteurs de risque (glycémie, bilan lipidique) est indiqué.


  • Explorations cardiaques 


  Elle repose sur les données cliniques et l’ECG. Les autres examens cardiaques sont à réaliser dès que possible après l’imagerie cérébrale et le bilan minimum des fonctions vitales. Le bilan cardiaque s’appuie sur l’échocardiographie transthoracique (ETT) si besoin complétée par une échographie transoesophagienne (ETO) à la recherche d’une source d’embolie et le holter-ECG. En cas de bilan de première intention négatif, peut se discuter chez les sujets jeunes l’implantation d’un moniteur ECG implantable.


  • Causes plus rares 


  Un hémogramme (syndrome myéloprolifératif), une mesure du TCA (allongement dans le SAPL), des hémocultures en cas de fièvre (endocardites) sont également indiqués.


  
    
      
        	
          Tableau : bilan étiologique systématique en cas d’AVC ischémique

        
      


      
        	
          Athéromateuse

        

        	
          Échodoppler 
TSA et artères intracrâniennes

        
      


      
        	
           

        

        	
          Angio TDM 
crosse aortique (si crosse non vue lors de l’échographie cardiaque)

        
      


      
        	
          Cardio emboligène

        

        	
          ECG 
 Holter rythme 
 ETT / ETO

        
      

    
  


  6. Prise en charge et traitement


  1 - Les accidents ischémiques


  Toute la stratégie est basée sur la validation et la quantification de l’ischémie tissulaire. Au cours des premières heures autour de la zone en train de se nécroser, il existe une zone beaucoup plus vaste d’ischémie ou zone de "pénombre" qui peut être sauvegardée si la reperfusion survient. Ainsi il paraît logique de proposer deux types de traitement :


  
    	un traitement urgent par thrombolyse au cours des premières heures (3-6h) visant à rétablir le débit sanguin local et à prévenir les conséquences métaboliques ;


    	des mesures générales (contrôle de la pression artérielle, équilibre hydro-électrolytique...) et un traitement antithrombotique.

  


  Traitements spécifiques de l’ischémie cérébrale


  Les thrombolytiques


  ls nécessitent une administration la plus précoce possible. Des études contrôlées en ont montré les bénéfices mais aussi les risques hémorragiques. Le délai optimal fixé pour leur administration est de 4h30 suivant le début des manifestations cliniques. Une alternative peut actuellement être proposée avec la thrombectomie (réalisable jusqu’à 6h après le début des symptômes) lors de contre-indication à la thrombolyse ou en association lors d’un succès partiel.


  Chirurgie des sténoses carotidiennes


  Une revascularisation par endartériectomie est indiquée en fonction de l’état clinique en cas de sténose hémodynamiquement significative de la bifurcation carotidienne ou de la carotide intracrânienne pour prévenir un infarctus cérébral (devant un AIT), éviter une récidive d’AVC (devant un AVC mineur). Cette revascularisation est réalisée rapidement et au mieux dans les 15 premiers jours.


  Les antithrombotiques


  
    	L’indication d’un traitement anticoagulant à dose efficace est formelle lors d’un AVC d’origine embolique ;


    	devant un AIT non cardio-embolique, l’instauration d’un traitement anti-plaquettaire par aspirine est recommandée dès la prise en charge ; ensuite le traitement est fonction de l’étiologie ;


    	en cas d’AVC ischémique non embolique, après la thrombolyse éventuelle, l’aspirine est recommandée.

  


  Mesures générales


  Contrôle de la pression artérielle


  Après un AVC ischémique, une PA élevée peut s’observer durant quelques jours ; elle est le plus souvent réactionnelle à l’accident neurologique et permet de maintenir une pression de perfusion correcte au sein de la zone ischémique. Elle doit être respectée. Seule une HTA élevée et prolongée est délétère (PAS > 220 mmHg ou PAD > 120 mmHg) et justifie un traitement qui ne doit pas avoir d’efficacité trop brutale.


  Protection des voies aériennes et fonction respiratoire


  Une bonne oxygénation doit être assurée. Elle est améliorée par l’administration d’O2. Le risque d’inhalation impose une sonde gastrique. La surveillance pulmonaire ultérieure doit être vigilante.


  Équilibre hydro-électrolytique et glycémique


  Les états de déshydratation avec augmentation de l’hématocrite et de la viscosité sanguine ou d’hyperhydratation (augmentation de l’œdème cérébral et décompensation cardiaque) doivent être évités. Le contrôle hydro-électrolytique est quotidien. De nombreux patients sont diabétiques. Le diabète peut se décompenser en phase aiguë et un traitement temporaire par insuline peut s’avérer nécessaire.


  Élévation de la pression intracrânienne (PIC) et œdème cérébral


  Le contrôle d’une PIC correcte comprend le maintien de la position de la tête à + 30° et l’apyrexie. Une décompression chirurgicale précoce peut s’envisager lors d’infarctus cérébelleux œdémateux.


  Autres mesures


  Décubitus strict en cas d’accident ischémique instable avec déficit fluctuant.


  Prévention des thromboses veineuses profondes (HBPM à dose préventive), des troubles du transit et des escarres.


  Maintien d’un bon état nutritionnel.


  2 - Traitement des AVC hémorragiques


  Traitement médical


  Il n’existe pas de traitement médical spécifique et les traitements proposés sont essentiellement symptomatiques.


  Les AVC hémorragiques iatrogènes font l’objet d’une prise en charge spécifique et imposent de rediscuter le rapport bénéfice/risque de la poursuite du traitement anti-thrombotique.


  Traitement chirurgical


  L’objectif n’est pas d’évacuer totalement l’hématome mais d’assurer une décompression du parenchyme adjacent et de diminuer la pression intracrânienne. Plusieurs modes sont possibles (évacuation par trépanation, aspiration stéréotaxique, drainage ventriculaire). Les indications opératoires ne sont pas codifiées et restent à l’appréciation du chirurgien.


  7. Prévention secondaire (AIT et AVC)


  Les sujets ayant présenté un accident cérébral sont le plus souvent athéromateux, à ce titre ils doivent bénéficier de la prévention secondaire de l’athérosclérose.


  Lorsqu’une indication opératoire carotidienne est retenue, l’intervention doit avoir lieu dans les 15 jours.


  Les cardiopathies emboligènes relèvent d’un traitement anticoagulant prolongé.


  B03. CAT devant une dissection aortique aiguë


  La dissection aortique se définit comme le clivage longitudinal de la paroi aortique prenant naissance dans la media et créant un chenal (hématome disséquant) qui communique habituellement par une ou plusieurs déchirures intimales avec la lumière de l’aorte (porte d’entrée, orifices de ré-entrée).


  L’incidence de la dissection aiguë de l’aorte est l’ordre 3/100 000/an. Le pic d’incidence se situe entre 60 et 80ans avec une prédominance masculine (rapport 2/1). Le pronostic est très sévère. Il faut évoquer rapidement ce diagnostic devant des tableaux variés afin d’organiser en urgence une prise en charge spécialisée.


  1. Aspects anatomo-physiopathologiques, classification


Les facteurs les plus fréquemment associés aux dissections aortiques sont les antécédents d'hypertension artérielle, un âge avancé, l'athérosclérose et les antécédents de chirurgie cardiaque. Certaines maladies du tissu élastique sont des étiologies de dissection aortique: maladies de Marfan, Loeys-Dietz, Elhers-Danlos, Turner, et certaines autres formes familiales d'anévrisme et dissection, de même que les bicuspidies aortiques et la maladie de Horton.


  La majorité des dissections prend naissance au niveau de l’aorte thoracique ascendante. La classification de Stanford, soulignant la gravité du risque de rupture intrapéricardique, distingue deux types suivant que l’aorte ascendante est (type A) ou n’est pas (type B) impliquée. On distingue les dissections aiguës ou chroniques suivant le délai par rapport au début des symptômes (moins ou plus de 2 semaines). L’extension progressive de la dissection est la règle impliquant l’aorte et également ses branches ; elle est antérograde (risque de souffrance viscérale [rénale, mésentérique…]) et parfois rétrograde (risque de rupture intrapéricardique, insuffisance aortique, ischémie myocardique).


  La progression peut être limitée par des lésions d’athérosclérose, favorisée par des niveaux de pression artérielle systolique et diastolique élevés ; chez le sujet jeune, la dissection intéresse presque toujours la totalité de l’aorte thoracique et abdominale.


  2. Stratégie diagnostique


  La rapidité du diagnostic et de la prise en charge est un élément capital pour l’amélioration du pronostic. Dans les dissections aiguës de type A, la mortalité est de 1 à 2 % par heure. Une stratégie basée sur l’évaluation du risque avant la réalisation des examens complémentaires a été proposée et validée.


  La première étape comporte une évaluation du terrain, des caractéristiques de la douleur et des données de l’examen clinique.


  Les situations ou caractéristiques suivantes sont considérées comme à haut risque :


  1 - Antécédents à haut risque


  
    	Syndrome de Marfan ;


    	antécédents familiaux de maladie aortique ;


    	antécédents de pathologie valvulaire aortique ;


    	mobilisation aortique récente (chirurgie, traumatisme) ;


    	anévrisme connu de l’aorte thoracique.

  


  2 - Douleurs à haut risque


  
    	Douleur thoracique, dorsale ou abdominale, répondant aux critères suivants : début brutal, intensité majeure, à type de déchirure ou d’arrachement, à caractère migratoire.

  


  3 - Données d’examen clinique associées à un haut risque


  
    	Argument en faveur d’un défaut de perfusion : 

    
      	pouls non perçu ;


      	asymétrie de pression artérielle ;


      	déficit neurologique localisé (contemporain de la douleur) ;

    



    	souffle d’insuffisance aortique (d’apparition nouvelle et contemporaine de la douleur) ;


    	hypotension ou état de choc.

  


  Au terme de cette évaluation, le sujet est considéré :


  
    	à bas risque : en l’absence des critères sus-jacents ;


    	à risque intermédiaire : un des critères est présent ;


    	à haut risque : au moins 2 critères sont présents.

  


  En cas de situation à haut risque, il faut immédiatement prévoir un avis chirurgical et une imagerie adaptée (scanner ou IRM avec analyse de l’ensemble de l’aorte ou échocardiographie transthoracique ou transoesophagienne si l’état clinique est instable). Si la première imagerie est négative, la réalisation d’une deuxième méthode est discutée.


  3. Stratégie thérapeutique


  Au terme des investigations, le diagnostic est confirmé ; le type de dissection et son extension sont précisés.


  Les dissections aiguës de type A relèvent du traitement chirurgical en urgence ; le risque de rupture aortique et de tamponnade est majeur. Les hématomes aortiques sont le plus souvent traités comme une dissection.


  Les dissections de type B nécessitent une prise en charge chirurgicale d’urgence en cas de complications mettant en jeu le pronostic vital (majoration rapide du diamètre aortique, hématome péri-aortique ou médiastinal évocateur de rupture, douleurs intenses persistantes). Les traitements endovasculaires sont recommandés dans les types B compliqués et discutés en l’absence de complication. Des procédures chirurgicales complémentaires conventionnelles ou endovasculaires peuvent s’avérer nécessaires en cas d’ischémie de membre ou viscérale.


  Une surveillance régulière en imagerie (IRM ou scanner) est recommandée : à 1, 3, 6 mois puis annuelle. Une intervention est discutée lorsque le diamètre de l’aorte thoracique descendante est > à 55 mm.


  Le traitement médical comporte le contrôle de l’HTA, de préférence par les β-bloquants.


  4. Mesures de prévention


  Ces dernières reposent sur le dépistage et le suivi des lésions chez les sujets à risque, la réalisation éventuelle de chirurgies préventives et les traitements médicaux.


  Les sujets présentant une bicuspidie aortique, un syndrome de Marfan ou une autre affection génétique doivent faire l’objet d’une imagerie de dépistage. Le patient et éventuellement sa famille doivent faire l’objet d’un avis spécialisé. Un traitement β-bloquant est administré à tous les sujets ayant un syndrome de Marfan ou une maladie d’Ehlers Danlos vasculaire. D’une manière générale l’indication de traitement hypotenseur β-bloquant est étendue à tout sujet présentant une dilatation aortique thoracique.


  B04. CAT devant une artériopathie chronique oblitérante des membres inférieurs


  L’artériopathie oblitérante des membres inférieurs (AOMI) est la conséquence de l’oblitération progressive des artères assurant la vascularisation des membres inférieurs (aorte terminale, iliaques, fémorales, poplitées, artères jambières) par de l’athérosclérose. L’expression clinique est fonction du retentissement hémodynamique des lésions. Elle est influencée aussi par la topographie des lésions, leur caractère isolé ou multiple et l’activité physique du patient. Les signes cliniques résultent de l’insuffisance de vascularisation tissulaire qui peut être relative (ischémie n’apparaissant qu’à l’effort) ou absolue (ischémie permanente). La prévalence de l’AOMI augmente avec l’âge. Elle est plus fréquente chez l’homme. Les formes asymptomatiques sont fréquentes et partagent le même pronostic cardiovasculaire que les formes symptomatiques. Pour cette raison, l’AOMI est maintenant définie par un critère hémodynamique, l’indice de pression systolique (IPS) qui est mesuré à la cheville par méthode Doppler et qui est ≤ 0,90 en cas d’AOMI. L’AOMI est l’expression d’une affection générale. Le pronostic est dominé par les atteintes concomitantes des territoires coronaire et cérébro-vasculaire.


  1. Grands tableaux cliniques


  La sévérité de l’atteinte artérielle peut être évaluée à l’aide des classifications cliniques de Leriche et Fontaine et de Rutherford). On privilégie maintenant la classification selon 3 tableaux cliniques : ischémie d’effort (IPS < 0,90 ; pression de cheville ≥ 50 mmHg), ischémie permanente (pression au gros orteil < 30 mmHg, pression transcutanée en oxygène TcPO2 < 30 mmHg, pression de cheville < 50 mmHg), patients asymptomatiques (IPS < 0,90).


  1 - L’ischémie d’effort


  La claudication intermittente d’effort est le symptôme le plus fréquent de l’AOMI. Elle est décrite plus complètement au chapitre Claudication.


  2 - L’ischémie de repos ou ischémie permanente ou ischémie critique chronique


  L’ischémie permanente est un état d’insuffisance artérielle associant signes cliniques et critères hémodynamiques :


  
    	des douleurs de repos d’orteils ou de pied évoluant depuis au moins 15 jours avec ou sans trouble trophique (ulcère, gangrène) d’orteils ou de pied, douleurs résistant à un antalgique de niveau 2,


    	des seuils de pression au gros orteil < 30 mmHg, de TcPO2 < 30 mmHg, de pression de cheville < 50 mmHg.

  


  Douleur de décubitus


  La douleur de décubitus témoigne d’un stade très avancé de la maladie. Elle a comme caractéristiques d’être distale, d’apparaître en décubitus en raison de la diminution de la pression de perfusion distale du membre inférieur atteint, et d’être atténuée par la mise en déclive de ce membre inférieur. Cette position améliore la perfusion distale par augmentation de la pression hydrostatique. À un stade ultérieur, le patient a besoin en permanence de laisser son membre inférieur en position déclive au bord du lit ou de rester assis au fauteuil, ce qui entraîne un œdème délétère. En cas de neuropathie sensitive associée (ex : diabète), la douleur de décubitus peut être absente.


  Trouble trophique distal


  La nécrose et l’ulcère d’orteil(s) ou de l’avant-pied définissent le stade d’ischémie permanente chronique avec trouble trophique. C’est un critère de gravité qui justifie la réalisation le plus rapidement possible d’un bilan hémodynamique artériel et microcirculatoire ainsi qu’une prévention des complications infectieuses.


  3 - L’AOMI asymptomatique


  Elle concerne plus de 15 % des sujets de plus de 60 ans et doit être dépistée par une mesure d’IPS à la cheville en cas de facteurs de risque cardiovasculaire ou en cas de lésion athéromateuse mise en évidence dans un autre territoire. C’est particulièrement vrai pour les populations à forte prévalence d’AOMI (diabète, tabagisme, insuffisance rénale chronique, sujet âgé). Ce diagnostic précoce est important car il permet d’identifier une population à très haut risque cardiovasculaire, qu’il faut prendre en charge de manière adaptée afin de diminuer la morbi-mortalité inhérente à cette maladie.


  2. L’examen clinique


  1 - La palpation des pouls périphériques


  La palpation des pouls périphériques est un temps fondamental de l’examen clinique. Cependant elle n’est pas assez sensible pour le diagnostic précoce de l’AOMI qui nécessite la mesure de l’IPS à la cheville.


  2 - La recherche d’un souffle vasculaire


  Un souffle systolique perçu en région iliaque ou fémorale a une grande valeur diagnostique, mais ne présume pas du degré de sténose. En cas d’occlusion artérielle, il n’y a pas de souffle.


  3 - Les signes d’ischémie chronique permanente


  En cas d’ischémie critique chronique, le pied peut être frais de façon inconstante, il peut aussi être paradoxalement chaud. Le pied se décolore lors de la surélévation du membre inférieur, ce signe peut être sensibilisé par des flexions-extensions du pied. Le temps de recoloration périphérique est supérieur à 3 secondes. Une érythrocyanose de déclivité est souvent associée. Il peut aussi exister des signes trophiques : perte de la pilosité, sécheresse cutanée, épaississement des ongles, déshabitation des pulpes digitales et des coques talonnières.


  4 - La recherche d’une masse pulsatile et expansive


  L’examen clinique peut détecter un anévrysme de l’aorte abdominale. Toute artère poplitée trop facilement perçue est un anévrysme poplité jusqu’à preuve du contraire.


  5 - Signal Doppler et mesure de l’index de pression à la cheville (IPS)


  L’écoute du signal artériel Doppler enregistré à la cheville est le complément de la palpation des pouls distaux et le premier temps de la mesure de pression artérielle à la cheville. L’IPS est le rapport de la pression artérielle systolique à la cheville sur la pression systolique brachiale (pression cheville/pression brachiale, les 2 étant mesurées par méthode Doppler). Pour chaque membre inférieur, on divise la pression à la cheville la plus élevée par la pression brachiale la plus élevée et l’on obtient donc une valeur d’IPS pour chaque membre. L’IPS normal est compris entre 0,90 et 1,40 (Cf Guidelines AHA/ACC).
 Un IPS ≤ 0,90 signe l’existence d’une AOMI. Un IPS ≥ 1,40 définit une incompressibilité artérielle (médiacalcose) qui peut être isolée ou associée à des lésions endoluminales ; la mediacalcose est un marqueur de risque cardiovasculaire. Dans cette situation, il est nécessaire de compléter par la mesure de la pression à l’orteil.


  En cas de doute sur l’étiologie d’une douleur de membre inférieure à l’effort sans réponse apportée par l’IPS de repos (IPS non interprétable : médiacalcose, fibrillation atriale, etc.), la mesure de l’IPS au décours immédiat d’un effort ayant entraîné l’apparition de la douleur (épreuve de Strandness, 3.2 km/h, 10 % de pente) permet, en cas de chute des pressions de plus de 18.5 % par rapport à l’IPS de repos, d’affirmer l’existence d’une insuffisance artérielle d’effort.


  3. Le bilan lésionnel


  L’échodoppler est réalisé devant toute suspicion d’AOMI et permet de faire une cartographie des lésions (sténoses, occlusions et anévrysmes). Cet examen permet de décrire les caractéristiques de l’AOMI : lésion unique ou non, localisation proximale ou distale ou mixte, aspect des plaques, éventuelle médiacalcose. L’échodoppler a aussi l’avantage de quantifier le retentissement hémodynamique des lésions et de dépister une lésion menaçante (lésion susceptible de compromettre simultanément l’axe vasculaire principal et la voie de suppléance, exemple : lésion du carrefour fémoral).


  4. Évaluer l’extension de la maladie athéromateuse aux autres territoires


  Parmi les patients ayant une maladie athéromateuse, ceux présentant une AOMI sont ceux dont la maladie est la plus diffuse : 2/3 des patients sont « polyvasculaires » c’est- à-dire qu’ils présentent au moins une autre localisation athéromateuse. Plus de la moitié a une atteinte coronaire significative. L’existence d’une AOMI nécessite de dépister l’extension de la maladie athéromateuse aux coronaires et aux troncs supra-aortiques. D’autres explorations à la recherche de l’atteinte d’un autre territoire pourront être réalisées au cas par cas.


  L’interrogatoire et l’examen clinique recherchent l’atteinte d’un autre territoire artériel. La réalisation systématique d’un ECG, d’une échocardiographie et éventuellement d’un autre test non invasif de dépistage coronaire (scintigraphie, échodobutrex) s’impose.


  5. Rechercher et traiter les facteurs de risque d’athérome


  Les facteurs de risque cardiovasculaire doivent être systématiquement dépistés au moment du diagnostic initial de l’AOMI ainsi que lors du suivi en s’assurant de l’obtention des objectifs cibles. La lutte contre les facteurs de risque passe par les règles hygiéno-diététiques, l’exercice physique régulier et les médicaments, si possible dans le cadre d’une éducation thérapeutique structurée.


  6. Traiter l’AOMI


  1 - Limiter les processus d’athérome


  En plus de la prise en charge des facteurs de risque cardiovasculaire, le traitement de l’AOMI symptomatique relève de la triple association d’un anti-plaquettaire (aspirine ou clopidogrel), d’une statine et d’un bloqueur du système rénine-angiotensine (IEC ou ARAII), indépendamment de l’âge et de la cholestérolémie. La valeur cible de LDL-cholestérol est < 0.55 g/L. La valeur cible de pression artérielle dépend de l’âge (130/80 mmHg si < 65 ans, 140/80 mmHg si > 65 ans). L’AOMI masquée relève du même traitement médicamenteux que l’AOMI symptomatique. A contrario, en cas d’AOMI asymptomatique, un traitement anti-plaquettaire est indiqué uniquement en cas de lésion athéromateuse significative dans un autre territoire artériel (coronaire, carotide, etc).


  2 - Améliorer l’insuffisance artérielle


  Moyens médicaux


  Programme d’entraînement à la marche


  Cet entraînement peut être réalisé au mieux en centre de rééducation spécialisée. Il est indiqué dans toute AOMI à l’exception du stade d’ischémie permanente. L’effet de l’entraînement à la marche peut être évalué par la mesure de la distance de marche.


  Prostanoïdes


  Leur indication est limitée au traitement des patients en ischémie chronique sévère pour lesquels une revascularisation chirurgicale ou endovasculaire n’est pas envisageable (après concertation des avis d’un médecin, d’un chirurgien et d’un radiologue), ou après échec de celle-ci lorsque l’indication d’un geste d’amputation d’urgence n’est pas retenue. Seule la prostaglandine I2 de synthèse (iloprost : Ilomédine®) est actuellement disponible en France (perfusion pendant 28 jours à raison de 6 heures quotidiennes).


  Traitements médicaux adjuvants


  Antalgiques


  La lutte contre les douleurs permanentes contribue à éviter l’apparition d’œdème de déclivité qui altère la pression de perfusion du membre atteint. On utilise généralement des antalgiques de niveau 3 (buprénorphine, morphine, fentanyl percutané).


  Soins locaux


  Toute ulcération impose la mise en place immédiate de soins locaux qui seront optimisés le plus rapidement possible. Il convient de vérifier que la protection anti-tétanique est à jour. Une attention particulière doit être apportée à la prévention des escarres, à la nutrition, à l’hydratation et au traitement anti-biotique d’éventuelles complications infectieuses.


  Moyens chirurgicaux et endovasculaires


  Ces traitements s’adressent aux patients en ischémie permanente ou aux patients claudicants après échec d’un traitement médical bien conduit.


  Moyens


  
    	L’angioplastie endoluminale par ballonnet gonflable a pour objectif de dilater des sténoses courtes ou étagées, voire de recanaliser des occlusions courtes. Elle peut être complétée par la mise en place d’une endoprothèse (stent) destinée à maintenir la perméabilité, à éviter la resténose et parfois à traiter les complications de l’angioplastie. Les lésions des artères de jambe sont accessibles à des angioplasties dans des indications précises. Des procédés de traitement endovasculaire sont également possibles pour les anévrysmes ;


    	la chirurgie fait appel aux techniques de pontages à l’aide de greffon veineux (veine grande saphène) ou prothétique (Gore-Tex, dacron). Les autres techniques utilisées sont l’endartériectomie et la thrombo-endartériectomie. La sympathectomie lombaire n’a plus d’indication ;


    	lorsqu’une indication d’une procédure de revascularisation est retenue, les techniques endovasculaires sont privilégiées.

  


  B05. CAT devant une artériopathie des membres inférieurs chez le diabétique


  1. Contextualisation


  Le diabète est la première cause d’amputation non accidentelle dont il multiplie le risque par 15. L’incidence à 4 ans des amputations est de 2 % et celle des troubles trophiques est de 10 %.


  L’artériopathie du diabétique se distingue par un siège plus distal des lésions, une atteinte plus fréquente des artères musculaires au premier rang desquelles l’artère fémorale profonde, une médiacalcose, et l’absence de claudication en cas de neuropthie associée.


  L’atteinte vasculaire du diabète comporte une micro-angiopathie, qui favorise et aggrave l’ischémie tissulaire et qui participe à la survenue d’une neuropathie ; cette dernière favorisant la survenue de mal perforant plantaire.


  Le risque de trouble trophique de l’avant-pied doit être évalué à chaque visite.


  Les facteurs de risque cardiovasculaire doivent être maîtrisés avec des valeurs cibles spécifiques au diabétique.


  2. Évaluation clinique


  1 - Téguments et pouls périphériques


  Leur examen doit être systématique à chaque consultation en recherchant les signes cliniques d’insuffisance artérielle. On cherche des fissures des espaces interdigitaux, des hyperkératoses plantaires. Le patient diabétique doit avoir régulièrement une mesure de l’index de pression systolique (IPS) pour dépister l’AOMI, surtout si le diabète évolue depuis plus de 10 ans.


  2 - Sensibilité


  Elle est évaluée avec un monofilament. L’examen doit être attentif sur les zones vulnérables aux frottements et aux appuis.


  3 - Claudication intermittente


  Elle est moins fréquente chez le diabétique en raison de la neuropathie, elle est souvent atypique. Elle intéresse plus volontiers la semelle plantaire (claudication du pied) et peut se confondre ou s’intriquer avec des problèmes orthopédiques.


  4 - Douleur de décubitus


  La douleur ischémique est localisée au pied, est souvent absente du fait d’une neuropathie sensitive associée. Les douleurs de neuropathie sont à distinguer des douleurs de décubitus.


  5 - Troubles trophiques


  Il existe trois composantes majeures des troubles trophiques du pied chez le diabétique : la neuropathie périphérique (mal perforant plantaire), l’infection (trouble trophique humide, gangrène humide) et l’ischémie en lien avec une atteinte micro- et macro-circulatoire. Ces trois composantes sont fréquemment intriquées. La prise en charge ne doit pas omettre la vérification du statut de la vaccination anti-tétanique.


  
    	troubles trophiques ischémiques de l’avant-pied

Ils sont souvent secondaires à des microtraumatismes qui peuvent passer inaperçus. On distingue l’ulcère et la gangrène. La gangrène sèche est la momification noire d’un orteil avec sillon d’élimination. La gangrène humide, toujours infectée, se manifeste par rougeur, œdème, chaleur, exsudation, et peut en quelques heures mettre en jeu la survie du membre par propagation de l’infection. Lorsque la lésion siège en regard d’une articulation, on doit rechercher une ostéo-arthrite.


    


    	mal perforant plantaire neuropathique

Le mal perforant plantaire est le résultat de l’association d’une déformation du pied (points de pression anormaux), de microtraumatismes, d’une neuropathie et d’une micro-angiopathie. Il incite à chercher une AOMI au stade d’ischémie permanente qui risque de compromettre gravement la cicatrisation.

  


  3. Examens complémentaires


  L’AOMI doit être dépistée par la mesure de l’IPS en cheville (IPSc) couplée à l’analyse des flux Doppler des artères de cheville. En cas d’IPS anormal, les lésions des artères de membres inférieurs seront précisées par échodoppler. Plusieurs cas de figure sont possibles :


  
    	IPSc ≤ 0.90 : diagnostic d’AOMI retenu,


    	IPSc > 1.40 (artères incompressibles) : médiacalcose (diabète, sujet âgé, insuffisance rénale chronique)


    	IPSc normal malgré la présence d’une AOMI en cas de mediacalcose associée : nécessité de compléter par une mesure de pression au gros orteil (permet d’évaluer le retentissement de l’AOMI en s’affranchissant de la mediacalcose. Un IPSo <  0.70 permet de retenir le diagnostic d’AOMI).

  


  En cas de trouble trophique, l’examen clinique est souvent pris en défaut pour évaluer l’état hémodynamique du pied. Les méthodes d’exploration de la microcirculation cutanée quantifient le degré d’ischémie : ischémie critique permanente si pression systolique digitale < 30 mmHg, TcPO2 < 30 mmHg.


  4. Conseils au patient diabétique pour les soins de pieds


  1 - Quotidiennement


  
    	Douche ou bain de pieds ;


    	examen minutieux des pieds par le patient ou son entourage ;


    	lors du séchage : 

    
      	recherche des fissurations des commissures interdigitales ;


      	recherche de zones hyperkératosiques plantaires, talonnières, des bords latéraux des pieds, interdigitales.

    


  


  Le séchage doit être soigneux, y compris interdigital, pour éviter la macération.


  
    	Éviter de marcher pieds nus ;


    	rechercher tout corps étranger dans la chaussure avant de l’enfiler (passer la main dans la chaussure).

  


  2 - Mensuellement


  Soins des ongles soit par l’entourage éduqué soit par pédicure :


  
    	préférer le meulage des ongles au coupage à la pince ;


    	meulage et ponçage des zones hyperkératosiques pour diminuer le risque de fissurations.

  


  3 - Trimestriellement


  Examen clinique du pied et observation des chaussures par le médecin généraliste ou le diabétologue :


  
    	recherche de signe de souffrance cutanée en regard des zones de contrainte et de frottement ;


    	recherche d’infection, en particulier de mycoses ;


    	recherche de zones d’hyperkératose nécessitant une prise en charge immédiate ;


    	recherche de signes évocateurs d’une ischémie : allongement du temps de recoloration capillaire, décoloration prolongée du pied à la verticalisation/surélévation du membre, pulpes digitales ou coques talonnières déshabitées ;


    	évaluation des chaussures.

  


  4 - Annuellement


  Bilan podologique :


  
    	examen sur podoscope dépistant les troubles de statique du pied et prescription d’orthèses plantaires, interdigitales ou de chaussures spéciales (Barouk®) si nécessaire ;


    	recherche de troubles de la sensibilité superficielle (monofilament) et profonde ;


    	recherche d’anomalies articulaires.

  


  À tout moment, la constatation d’une anomalie même indolore du pied par le patient ou par son entourage, doit conduire à un avis médical sans tarder.


  Les patients bénéficient d’une éducation thérapeutique structurée.


  B06. CAT devant une ischémie aiguë des membres inférieurs


  L’ischémie aiguë est une interruption brutale du flux artériel d’un membre entraînant une ischémie tissulaire. Elle constitue une urgence thérapeutique absolue où tout retard à la revascularisation compromet non seulement le pronostic fonctionnel, mais également le pronostic vital.


  1. Reconnaître l’ischémie aiguë des membres inférieurs


  Le diagnostic de l’ischémie aiguë est uniquement clinique. Il ne pose aucun problème dans la forme classique d’ischémie aiguë sensitivo-motrice :


  
    	douleur brutale, intense ;


    	membre livide, froid et marbré ;


    	disparition des pouls ;


    	apparition rapide d’une impotence fonctionnelle du membre inférieur et d’une anesthésie distale.

  


  Aucun examen complémentaire n’a sa place dès que le diagnostic d’ischémie aiguë est posé cliniquement. Un traitement chirurgical doit être réalisé sans délai, la contrainte de temps étant liée à la période d’ischémie tolérée par les muscles squelettiques soit 4 à 6 heures. En fonction de cette contrainte de temps, le chirurgien demandera parfois un examen complémentaire. Le bilan étiologique, quant à lui, ne trouvera sa place que dans un second temps, une fois l’obstacle artériel levé.


  2. Éviter la constitution d’une ischémie dépassée


  Dès le diagnostic d’ischémie aiguë établi sur l’examen clinique, le patient doit être impérativement adressé en urgence dans une structure de chirurgie et au mieux de chirurgie vasculaire. Tout retard à la mise en route d’un traitement adapté expose le patient au risque de constitution d’une ischémie dépassée et d’amputation de première intention. L’ischémie aiguë met en jeu le pronostic vital, notamment chez le patient âgé.


  3. Éviter l’extension du thrombus


  Le défaut de perfusion distale provoque la création et l’extension d’un thrombus en aval de l’obstacle artériel ainsi qu’au niveau de la collatéralité. Dès le diagnostic établi, un traitement héparinique doit être institué (HBPM, HNF).


  4. Protéger le membre ischémique


  Pour éviter la survenue précoce de troubles trophiques, un nursing immédiat s’impose. Il est important de placer le pied dans de la mousse, de faire adopter une position légèrement déclive du membre, d’éviter tout frottement au niveau du pied ischémique et d’interdire tout sparadrap sur la peau ischémique.


  5. Lever l’obstacle artériel


  Priorité doit être donnée aux solutions chirurgicales. L’embolectomie permet le plus souvent de traiter rapidement les embolies périphériques. Si l’embolectomie n’est pas possible, la réalisation d’une artériographie, au bloc opératoire, permet de juger des possibilités de reconstruction artérielle. Une thrombolyse par voie locale peut également être réalisée en per-opératoire, lorsque la thrombectomie ou l’embolectomie chirurgicale est incomplète.


  6. Éviter l’œdème et les conséquences métaboliques de l’ischémie


  La revascularisation d’un membre resté en ischémie prolongée est à l’origine d’un œdème dit de revascularisaton qui augmente l’insuffisance artérielle et qui gêne le retour veineux. Une aponévrotomie peut être nécessaire.


  L’ischémie des masses musculaires est à l’origine d’une insuffisance rénale et d’une acidose hyperkaliémique qui peut entraîner un collapsus et un arrêt circulatoire au moment de la levée de l’ischémie. L’acidose doit être prévenue par un lavage per-opératoire des masses musculaires. Il existe de plus chez ces patients un risque élevé de thrombose veineuse profonde.


  7. Lutter contre la douleur.


  La douleur est intense. L’utilisation d’antalgiques d’emblée de niveau 3 est nécessaire.


  8. Corriger les processus pathologiques aggravant l’ischémie


  L’hypoperfusion peut être entretenue par un bas débit cardiaque, des troubles du rythme, une hypovolémie, un spasme artériel ; ces facteurs devront être corrigés.


  9. Identifier la cause


  La recherche d’une cause est importante pour diminuer le risque de récidive. Elle ne doit être entreprise qu’après correction de l’ischémie aiguë.


  1 - Embolies (30 %)


  
    	D’origine cardiaque : 

    
      	notion d’artère saine ;


      	aspect d’arrêt cupuliforme sur l’artériographie ;


      	cardiopathie emboligène : troubles du rythme (fibrillation atriale), valvulopathie, infarctus du myocarde récent, thrombus intracavitaire, myxome de l’oreillette…

    



    	D’origine artérielle : 

    
      	plaque ulcérée ;


      	thrombus mural d’un anévrisme ;


      	embolie paradoxale.

    


  


  2 - Thromboses


  
    	Sur artères pathologiques : artériopathie déjà connue (AOMI) ; thrombose d’un anévrysme ;


    	Sur artères saines : 

    
      	thrombopénie induite par l’héparine (TIH) et autres causes médicamenteuses ;


      	compressions extrinsèques (pièges vasculaires, kyste adventiciel, traumatisme) ;


      	thrombophilies (syndrome des anti-phospholipides, homocystinurie, cancer).

    



    	Sur artères revascularisées : 

    
      	Occlusion d’un stent ou d’un pontage.

    


  


  3 - Ischémie aiguë en dehors de l’oblitération d’un gros tronc artériel


  
    	Spasme artériel : ergotisme, cannabis…


    	phlegmatia cœrulea dolens (phlébite bleue).

  


  10. Pronostic


  Le pronostic global reste sombre et dépend de l’âge, du terrain et du délai thérapeutique (10 % de décès et 25 % d’amputations).


  11. Formes incomplètes d’ischémie aiguë de membre


  Si la formule mnémotechnique des ‘6P’ (pain, pallor, paralysis, pulselessness, paresthesia, perishing cold) correspond à la description classique de l’ischémie aiguë conduisant à une perte tissulaire irréversible dans les 6 heures après le début des symptômes, des formes incomplètes d’ischémie aiguë existent (cf Tableau T1).


  T1. Stades de l’ischémie aiguë de membre selon Rutherford (Recommandations AHA/ACC 2016)


  
    
      
        	
          Stade

        

        	
          Pronostic

        

        	
          Tableau 
clinique

        

        	
          Signal Doppler

        

        	
          Conduite 
à tenir

        
      


      
        	
          Déficit
sensitif

        

        	
          Atteinte
musculaire

        

        	
          Artères

        

        	
          Veines

        

        	
           

        
      


      
        	
          I

        

        	
          Membre viable sans menace immédiate

        

        	
          Absent

        

        	
          Absente

        

        	
          Audible

        

        	
          Audible

        

        	
          Anticoagulation curative


          Revascularisation urgente (< 24h)

        
      


      
        	
          IIa

        

        	
          Membre marginalement menacé, récupération possible si revascularisation rapide

        

        	
          Minime (orteils)

        

        	
          Absente

        

        	
          Plutôt inaudible

        

        	
          Audible

        

        	
          Anticoagulation curative


          Revascularisation urgente (< 6h)

        
      


      
        	
          IIb

        

        	
          Membre immédiatement menacé, récupération possible si revascularisation immédiate

        

        	
          Dépasse les orteils, douleur permanente

        

        	
          Mineure ou modérée

        

        	
          Inaudible

        

        	
          Audible

        

        	
          Anticoagulation curative


          Revascularisation urgente (< 6h)

        
      


      
        	
          III

        

        	
          Membre irréversiblement atteint avec perte tissulaire majeure ou atteinte neurologique permanente inévitable

        

        	
          Anesthésie

        

        	
          Paralysie (rigor)

        

        	
          Inaudible

        

        	
          Inaudible

        

        	
          Amputation primaire

        
      

    
  


   


  B07. CAT devant un anévrisme de l’aorte abdominale sous-rénale


  L’anévrisme artériel est défini par une dilatation permanente d’une artère, localisée, avec perte du parallélisme des bords. Le diamètre externe est augmenté d’au moins 50 % par rapport à son diamètre d’amont. La localisation des anévrismes à l’aorte abdominale (AAA) est la plus fréquente (2 à 3 % des hommes et 1 % des femmes de plus de 60 ans). La prévalence augmente de façon linéaire avec l’âge à partir de 60 ans. La mortalité des AAA rompus reste majeure.


  1. Reconnaître l’anévrisme


  L’AAA est le plus souvent asymptomatique, découvert par :


  
    	la palpation abdominale révélant une masse battante et expansive ;


    	une échographie réalisée pour un autre motif.

  


  La limite de l’examen clinique est la taille de l’AAA et le tour de taille du patient. Les populations les plus à risque sont les hommes de plus de 60 ans tabagiques actuels ou sevrés, les sujets avec antécédent familial d’AAA et les sujets athéromateux. En outre, la découverte d’un anévrisme artériel dans un autre territoire doit faire rechercher un AAA.


  La complication majeure des AAA est la rupture :


  
    	en péritoine libre (le plus souvent rapidement mortelle) ;


    	dans le duodénum (hémorragie digestive majeure) ou dans la veine cave inférieure (engageant le pronostic vital) ;


    	ou dans le rétropéritoine (engageant moins immédiatement le pronostic vital).

  


  « Un AAA douloureux est un anévrisme en cours de rupture jusqu’à preuve du contraire ».


  D’autres complications peuvent être rencontrées :


  
    	accident thrombo-embolique (embolie, syndrome de l’orteil bleu) ;


    	lombalgie par érosion discale ;


    	compression veineuse iliaque.

  


  2. Éliminer ce qui n’est pas un anévrisme


  La question du diagnostic différentiel ne se pose qu’après une échographie. Il faut différencier l’ectasie (dilatation localisée < 50 % par rapport au diamètre d’amont), l’artériomégalie (dilatation du réseau artériel avec conservation du parallélisme des bords).


  Le faux anévrisme contrairement à l’anévrisme n’est pas délimité par une paroi vasculaire. C’est une collection active à partir d’une brèche pariétale (pertuis), en communication avec la lumière du vaisseau.


  3. Affirmer l’étiologie d’un anévrisme


  L’analyse du contexte permet le plus souvent d’évoquer une étiologie précise :


  
    	athérome : âge, facteurs de risque cardiovasculaire, autres lésions athéromateuses ;


    	infection : rare, fièvre inconstante, caractère sacciforme ;


    	autres : Horton, Takayasu, Behçet, Marfan (contexte…).

  


  Il peut exister autour de l’AAA une inflammation péri-anévrismale et une fibrose rétropéritonéale.


  Les pathologies infectieuses et la maladie de Behcet sont plus volontiers responsables de faux anévrismes.


  4. Évaluer le risque de rupture


  Le risque de rupture spontanée dépend de la taille de l’anévrisme. La tendance naturelle d’un AAA est à l’augmentation de diamètre qui est exponentielle. Le risque annuel de rupture est < 0,5 % pour les AAA de moins de 40 mm de diamètre, > 15 % pour les AAA de plus de 55 mm de diamètre. D’autres facteurs augmentent le risque de rupture : vitesse de croissance de l’anévrisme, caractère sacciforme, poursuite du tabagisme, HTA et broncho-pneumopathie chronique obstructive.


  En cas d’anévrisme fusiforme la surveillance est échographique et le rythme dépend du diamètre de l’AAA : annuel lorsque le diamètre est < 40 mm, semestriel entre 40 et 49 mm. À partir de 50-55 mm de diamètre, l’indication chirurgicale est discutée ou lorsque le diamètre augmente de plus de 1 cm en un an. Le traitement doit être envisagé plus précocement chez les femmes (dès 50 mm voire pour des diamètres < 50 mm) car le risque de rupture pour un même diamètre est supérieur.


  5. Chercher d’autres anévrismes


  Les anévrismes artériels diagnostiqués dans un contexte d’athérome peuvent être multiples. En présence d’un AAA sous-rénale, il convient de rechercher les autres localisations : poplitées surtout, iliaques, aorte thoracique, aorte thoraco-abdominale.


  6. Traiter un anévrisme de l’aorte abdominale sous-rénale


  Le traitement repose sur l’exclusion de l’anévrisme.


  La morbi-mortalité péri-opératoire des anévrismes non rompus est faible. Le pronostic de la chirurgie d’urgence reste sombre : 60 % des patients qui rompent un anévrisme de l’aorte abdominale sous-rénale décèdent avant d’arriver à l’hôpital. La mortalité globale des patients présentant une rupture de l’aorte abdominale est supérieure à 90 %. Compte tenu de ces éléments, il existe aujourd’hui un consensus pour proposer une intervention chirurgicale préventive dès que l’AAA atteint 50-55 mm de diamètre. Les deux techniques proposées sont la mise à plat greffe et l’implantation d’une endoprothèse.


  Suivre un anévrisme AAA après exclusion de celui-ci.


  
    	La surveillance après chirurgie dépend du type d’intervention :


    	les prothèses utilisées lors de la chirurgie conventionnelle peuvent se compliquer d’anévrismes anastomotiques justifiant une surveillance annuelle par échodoppler ;


    	les endoprothèses nécessitent une surveillance au long cours par échodoppler ou angio-TDM pour détecter la présence d’une endofuite, d’une migration ou d’une plicature de jambage qui peut se compliquer d’occlusion.

  


  B08. CAT devant des anévrismes et faux anévrismes artériels des membres inférieurs


  Les lésions anévrismales artérielles des membres inférieurs relèvent de 3 catégories. Par ordre de fréquence ce sont : les faux anévrismes, les anévrismes athéromateux, les anévrismes non-athéromateux.


  1 - Les faux anévrismes


  Ils résultent d’une brèche vasculaire et n’ont pas de paroi propre. Les faux anévrismes post-ponction artérielle diagnostique ou thérapeutique sont les plus fréquents. Les faux anévrismes anastomotiques sont le fait d’une déchirure de la paroi ou d’une rupture de fil de suture. En dehors de ces cas, tout traumatisme artériel peut se compliquer à terme d’un faux-anévrisme.


  Les faux anévrismes post-ponction artérielle


  Ils siègent généralement sur l’artère fémorale au décours d’une ponction, ou sur l’artère radiale (cathéter en réanimation, coronarographie). La fréquence des faux anévrismes décroit du fait de l’utilisation grandissante de systèmes de fermeture artérielle. Le diagnostic clinique est évoqué devant une masse battante, expansive. La présence d’un thrill peut indiquer l’existence d’une fistule artério-veineuse associée. Le diagnostic est fait par l’échodoppler qui montre une poche circulante néo-formée en relation avec l’artère ponctionnée par un pertuis correspondant au trajet de l’aiguille. Selon le contexte clinique et la taille du faux-anévrisme, on peut traiter le patient par compression écho-guidée, par injection péri-anévrismale de sérum salé ou par injection intra sacculaire de thrombine. Un traitement chirurgical ou la mise en place d’une endoprothèse couverte peuvent être réalisés en cas d’échec.


  Les faux anévrismes anastomotiques


  Ils siègent aux anastomoses des prothèses ou pontages artériels. Le traitement chirurgical de ces faux anévrismes est la règle du fait des risques de rupture ou de la crainte d’une infection prothétique sous-jacente. Le diagnostic est souvent facile à l’échodoppler, surtout à l’étage fémoral.


  Les faux anévrismes infectieux peuvent être secondaires à une infection de prothèse ou à des greffes microbiennes d’infections généralisées à l’occasion de septicémies ou d’endocardites ; on parle alors souvent d’anévrismes « mycotiques ».


  2 - Anévrismes athéromateux.


  Ils sont dominés par les anévrismes poplités (trois quarts des anévrismes des membres) et la plupart sont associés à une artériomégalie ou à une maladie poly-anévrismale plus ou moins diffuse ou sévère. L’âge moyen des patients au moment du diagnostic est de 65-70 ans, avec une forte prépondérance masculine.


  Anévrismes poplités


  L’anévrisme poplité détruit à bas bruit le lit d’aval jambier par embolisations itératives, conduisant à un risque élevé d’amputation majeure en cas de thrombose aiguë. Il est bilatéral au moins une fois sur deux, associé à un anévrisme de l’aorte abdominale une fois sur trois, à un anévrisme iliaque ou de la fémorale commune une fois sur cinq.


  Les anévrismes poplités sont souvent diagnostiqués devant une complication (ischémie d’aval, parfois compression veineuse ou nerveuse). Dans un tiers des cas, ils sont asymptomatiques et découverts lors d’un bilan artériel, devant une masse battante du creux poplité ou un pouls poplité anormalement ample. Un pouls poplité trop facilement perçu doit faire évoquer un anévrisme poplité. On considère qu’une artère poplitée est anévrismale lorsque son diamètre est majoré de 50 % par rapport au segment d’amont.


  Les manifestations ischémiques peuvent être une claudication intermittente surale d’apparition récente, une ischémie permanente chronique, une ischémie aiguë, un syndrome de l’orteil bleu.


  Le diagnostic d’anévrisme poplité repose sur l’échodoppler qui en précise les caractéristiques. Hors complication aiguë, une indication opératoire se discute en fonction du diamètre (en règle > 20 mm) et de la dégradation du lit d’aval. Le traitement fait appel à la chirurgie par exclusion-pontage le plus souvent.


  Autres localisations


  Ces dernières sont beaucoup plus rares. Les anévrismes de l’artère fémorale commune sont de diagnostic facile et ils sont le plus souvent asymptomatiques au moment de leur découverte lors d’un examen artériel systématique ou devant une masse pulsatile au pli de l’aine. Les anévrismes iliaques isolés (hors extension d’un anévrisme aortique) siègent essentiellement sur l’iliaque commune. Ils sont rarement symptomatiques. Les anévrismes isolés de l’iliaque interne sont caractérisés par un diagnostic tardif et se révèlent souvent par une rupture avec une lourde mortalité.


  3 - Anévrismes non-athéromateux


  Les étiologies sont multiples et comprennent :


  
    	les anévrismes dans le cadre de la maladie de Behçet ;


    	les anévrismes sur maladie du tissu élastique (Marfan, Ehlers-Danlos vasculaire) ou dysplasie fibro-musculaire ;


    	les anévrismes sur dysembryoplasies artérielles (artère sciatique persistante).

  


  Le traitement dépend de la maladie causale et du risque de rupture principalement lié au diamètre de l’anévrisme. Enfin un anévrisme peut se développer en aval immédiat d’une compression artérielle ou en amont de fistule(s) artério-veineuse(s).


  B09. CAT devant une thrombose veineuse profonde des membres inférieurs


  1. Introduction


  La thrombose veineuse profonde (TVP) des membres inférieurs est indissociable de sa complication immédiate qu’est l’embolie pulmonaire (EP), ce qui justifie le concept de maladie thrombo-embolique veineuse (MTEV). Plus de 70 % des EP sont dues à une TVP des membres inférieurs. La MTEV vient souvent compliquer l’évolution d’une autre pathologie ou un geste chirurgical. La MTEV présente un risque vital immédiat, l’EP, alors qu’à distance de l’épisode aigu le risque est la maladie post-thrombotique et plus rarement l’évolution vers une hypertension pulmonaire post-embolique. L’incidence annuelle de la MTEV est mal connue, augmente avec l’âge passant de 1 ‰ avant 40 ans à 1 % après 75 ans. En France la prévalence est de plus de 100 000 cas, à l’origine de 5 à 10 000 décès.


  2. Pathogénie


  Le thrombus naît en général de valvules souvent au niveau des veines du mollet. Secondairement, le thrombus obstrue la lumière vasculaire, entraînant douleur et œdème. Il y a alors suppléance par le réseau veineux superficiel. L’évolution se fait ensuite vers une recanalisation plus ou moins complète et le développement d’une circulation veineuse collatérale. La lyse du thrombus peut s’accompagner d’un remaniement des valvules à l’origine d’une incontinence valvulaire.


  Des facteurs permanents et transitoires augmentent le risque de TVP (tableau T1).


  T1 - Tableau Kearon


  
    
      
        	
          Facteurs de Risque 

        

        	
          Circonstances de survenue de MTEV 

        
      


      
        	
          Absence de facteur de risque permanent ou transitoire : MTEV non provoquée 

        

        	
          

        
      


      
        	
          Facteurs transitoires majeurs

        

        	
          - Affection médicale aiguë + immobilisation ≥ 3 j


          - Chirurgie majeure (Anesthésie Générale de plus de 30 min) + Traumatisme


          - Césarienne

        
      


      
        	
          Facteurs transitoires mineurs 

        

        	
          - Traumatisme du membre inférieur avec immobilisation 
> 3 jours


          - Œstrogène, grossesse, péri-partum


          - Affection médicale aiguë avec immobilisation > 3 jours en ambulatoire


          - Affection médicale aiguë avec immobilisation < 3 jours Hospitalisé


          - Chirurgie mineure (Anesthésie Générale de plus de 30 min)

        
      


      
        	
          Facteurs persistants mineurs

        

        	
          - Affection auto-immune, MICI

        
      


      
        	
          Facteurs persistants majeurs

        

        	
          - Cancer actif
• sans traitement curatif
• ou progression sous traitement
• ou toujours sous traitement


          - APLs, déficit AT

        
      

    
  


  Kearon et al. SSC / ISTH. J Thromb Haemost 2016 ;14 :1480


  3. Diagnostic positif


  Clinique


  Les signes cliniques de TVP ne sont pas fiables, entraînant autant de diagnostics par excès que par défaut. Leur performance peut être améliorée par la prise en compte simultanée de l’ensemble des signes cliniques, du contexte et d’un diagnostic différentiel au moins aussi probable. Ces données sont aujourd’hui intégrées dans le calcul de scores de probabilité clinique (tableau T2).


  La TVP est évoquée devant des signes cliniques unilatéraux d’installation récente :


  
    	douleur spontanée ou provoquée par la palpation du mollet ;


    	œdème du mollet (différence de circonférence de plus de 3 cm) ;


    	dilatation veineuse superficielle non variqueuse.

  


  Les TVP les plus fréquentes siègent au niveau jambier. En cas de TVP iliaque, on observe un œdème débutant à la racine de la cuisse, une douleur inguinale ou lombaire basse et parfois une cyanose du membre. La première expression clinique d’une TVP peut être l’embolie pulmonaire.


  L’évaluation de la probabilité clinique par un score validé est la première étape de la stratégie diagnostique pour orienter les examens complémentaires et décider si la mise en route d’un traitement anticoagulant doit être immédiate ou peut attendre le résultat des explorations. Le diagnostic est affirmé par un échodoppler.


  T2 - score de probabilité clinique de TVP de Wells


  
    
      
        	
          Éléments prédictifs

        

        	
          Score

        
      


      
        	
          Contexte de survenue

        
      


      
        	
          Cancer en traitement actif ou palliatif

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Paralysie ou immobilisation plâtrée d’un membre inférieur

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Alitement > 3 jours ou chirurgie < 4 semaines

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Signes cliniques 

        
      


      
        	
          Sensibilité d’un trajet veineux

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Augmentation de volume d’un membre inférieur entier

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Augmentation de circonférence d’un mollet > 3 cm

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Œdème unilatéral prenant le godet

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Collatéralité veineuse non variqueuse

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Autre diagnostic au moins aussi probable que celui de TVP

        

        	
          -2

        
      


      
        	
          Probabilité clinique de TVP

        

        	
          Score

        

        	
          Fréquence des TVP

        
      


      
        	
          Faible

        

        	
          -1 ou 0

        

        	
          5 %

        
      


      
        	
          Intermédiaire

        

        	
          1 ou 2

        

        	
          30 %

        
      


      
        	
          Fort

        

        	
          3 ou +

        

        	
          70 %

        
      

    
  


  Examens complémentaires


  Dosage des D-Dimères


  Sa valeur prédictive négative est supérieure à 97 %. Ce dosage n’est justifié qu’en cas de probabilité clinique faible ou intermédiaire. L’association de D-Dimères négatifs et d’un score de probabilité clinique faible ou intermédiaire (tableau T2) permet d’éliminer le diagnostic de TVP. Cet examen n’a aucune valeur diagnostique lorsqu’il est positif. Le dosage est généralement inutile dans les situations où l’on s’attend qu’ils soient augmentés (cancer évolutif, pathologie inflammatoire, chirurgie récente, âge > 80 ans). En cas de forte probabilité clinique de TVP, il faut demander directement un échodoppler sans doser les D-Dimères.


  Échodoppler veineux


  Cet examen explorant le réseau proximal et distal des 2 membres inférieurs est la référence pour le diagnostic des TVP. Le diagnostic repose sur l’incompressibilité de la veine atteinte par la sonde d’échographie.


  Angio-TDM


  Cet examen peut parfois être demandé pour analyser la veine cave inférieure et les veines iliaques en cas de mauvaise fenêtre échographique.


  4. Diagnostic différentiel


  Devant une grosse jambe aiguë, on peut évoquer :


  
    	la rupture d’un kyste poplité ;


    	un hématome ;


    	un syndrome des loges ;


    	une déchirure musculaire.

  


  L’érysipèle est caractérisé par un tableau clinique différent : grosse jambe rouge fébrile.


  Si le diagnostic de TVP est évoqué, seuls les examens complémentaires peuvent apporter un diagnostic de certitude.


  5. Diagnostic étiologique


  L’évaluation étiologique nécessite en premier l’évaluation du caractère spontané ou provoqué de la TVP (cf chapitre correspondant).


  6. Traitement


  Le traitement a pour but de prévenir l’embolie pulmonaire et le syndrome post-thrombotique. Il repose sur un traitement anticoagulant et une compression élastique.


  1 - Héparinothérapie


  Héparines de bas poids moléculaire (HBPM)


  Elles sont prescrites par voie sous cutanée à la posologie de 70 à 100 UI/kg/12h selon les molécules. Un traitement par une seule injection par jour est possible avec certaines HBPM. Il faut être attentif au risque d’accumulation en cas d’insuffisance rénale. On doit donc disposer d’une clairance de la créatinine (mesurée ou estimée par la formule de Cockcroft), notamment chez le sujet âgé. En cas de clairance inférieure à 30 mL/min, les HBPM sont contre-indiquées. Avant tout traitement héparinique, ou le plus tôt possible après son instauration, il est nécessaire d’obtenir une numération formule sanguine avec plaquettes. La surveillance du taux de plaquettes est nécessaire uniquement en contexte chirurgical ou traumatologique.


  Fondarinux (Arixtra®)


  Le fondaparinux est utilisé à la dose de 7,5 mg en une injection par jour, pour des poids de 50 à 100 kg. Avant tout traitement par fondaparinux, ou le plus tôt possible après l’instauration du traitement, il est nécessaire d’obtenir une numération formule sanguine avec plaquettes.


  Héparine non fractionnée (HNF)


  Cette modalité thérapeutique est utile lorsque l’on envisage d’interrompre en urgence le traitement anticoagulant (ponction, chirurgie…) car la demi-vie de l’HNF est de 2 heures, ou en cas d’insuffisance rénale sévère. Les posologies, les règles de prescription et la surveillance figurent dans le chapitre HNF.


  2 - anticoagulants oraux


  Anti-vitamines K


  En l’absence de contre-indication, les anti-vitamines K sont commencées dès le premier jour de traitement en parallèle de l’héparinothérapie. Après introduction de l’AVK, l’héparine doit être poursuivie jusqu’à l’obtention d’un INR entre 2 et 3, à 2 contrôles successifs à au moins 24 heures d’intervalle (voir chapitre correspondant).


  Anti-Xa par voie orale


  Ces molécules sont utilisées en première intention, en l’absence de contre-indication. Seront vérifiés avant prescription : NFSplaquettes, clairance de la créatinine Cockcroft, transaminases.


  Le rivaroxaban (Xarelto®) peut être utilisé pour traiter une TVP par voie orale d’emblée, sans traitement injectable initial et sans surveillance biologique. Il doit être prescrit à la dose initiale à 15 mg 2 fois par jour pendant 21 jours puis à 20 mg 1 fois par jour pour toute la durée du traitement. En cas d’insuffisance rénale modérée (clairance de la créatinine Cockcroft entre 30 et 49 ml/min), il peut être proposé à la dose initiale de 15 mg 2 fois par jour pendant 21 jours puis 1 posologie de 15 mg 1 fois par jour, par analogie avec l’étude dans la fibrillation atriale (Rocket AF) et sans preuve dans la maladie thrombo- embolique veineuse. Il ne doit pas être utilisé si la clairance de la créatinine Cockcroft est inférieure à 30 mL/min. Au-delà de 6 mois, en cas d’indication de poursuite du traitement, une dose réduite de 10 mg/j peut être discutée.


  L’apixaban (Eliquis®) a l’AMM à la dose de 10 mg 2 fois par jour pendant 7 jours, puis 5 mg 2 fois par jour sans adaptation de posologie. Il est contre-indiqué en cas d’insuffisance rénale sévère. Au-delà de 6 mois, en cas d’indication de poursuite du traitement, une dose réduite (2.5 mg x 2 par jour) peut être discutée.


  3 - Compression élastique


  Elle fait partie intégrante du traitement. Elle permet d’obtenir une amélioration rapide des symptômes et limiterait le risque de maladie post-thrombotique. On utilise pendant la journée soit une compression par bandes élastiques (plus facile à adapter en cas d’œdème initial), soit une compression par bas de classe 3 (30 à 40 mmHg) limitée à la jambe atteinte, pendant 2 ans (cette durée est actuellement discutée).


  4 - Mobilisation précoce


  L’avènement des HBPM a permis de traiter de plus en plus de TVP en ambulatoire. Il faut inciter le patient à déambuler dès que possible. L’alitement n’a pas de place dans le traitement de la TVP. La rééducation vasculaire a pour objectif d’améliorer le fonctionnement de la pompe musculo-veineuse du mollet.


  5 - Traitement à domicile


  Quel que soit le choix thérapeutique, un diagnostic topographique précis de la TVP est indispensable avant traitement. Le traitement ambulatoire des TVP a fait la preuve de son efficacité à condition de disposer à domicile d’un diagnostic positif et d’un suivi rigoureux. Pour traiter à domicile un patient avec TVP, il faut s’assurer de l’absence de signes cliniques d’embolie pulmonaire, évaluer le risque hémorragique et être certain que le contexte personnel et familial est favorable. La première injection d’HBPM ou la première prise d’anticoagulant direct anti-Xa doit être effectuée sans attendre la confirmation du diagnostic si la probabilité clinique est forte.


  6 - Durée de traitement


  Pour les TVP proximales provoquées la durée de traitement varie de 3 à 6 mois. Pour les TVP proximales non provoquées, la poursuite du traitement au-delà des 6 mois est discutée.


  Pour les TVP distales, la durée de traitement varie entre 6 semaines et 3 mois (en fonction du contexte de survenue et des veines thrombosées).


  Toute récidive de TVP doit faire l’objet d’un avis spécialisé pour discuter d’un traitement anticoagulant au long cours.


  Un échodoppler veineux doit être réalisé en fin de traitement anticoagulant pour faire le bilan des séquelles mais cet examen ne doit pas guider la décision d’arrêt du traitement.


  7 - Traitement de la MTEV chez le patient atteint de cancer


  Chez le patient atteint de cancer, la MTEV doit être traitée par HBPM pendant au moins 3 à 6 mois (tinzaparine 175 UI/kg 1 injection par jour, daltéparine 200 UI/kg 1 injection par jour le 1er mois puis 150 UI/kg 1 injection par jour). Les options thérapeutiques ultérieures dépendent de l’évolution du cancer et de la préférence du patient. Les AOD peuvent être utilisés dans certaines situations. En cas d’insuffisance rénale, les anti-vitamines K sont utilisées.


  8 - Cas particuliers


  
    	L’interruption partielle de la veine cave inférieure (filtre endocave percutané retirable) est discutée en cas de contre-indication formelle ou échec (extension ou récidive prouvée de la TVP) des anticoagulants ;


    	une recanalisation veineuse en urgence est impérative en cas de phlegmatia caerulea (phlébite bleue) authentique avec ischémie aiguë ;


    	la thrombose de la veine grande saphène étendue à la jonction saphéno-fémorale requiert le même traitement que les TVP ;


    	en cas de TVP survenant pendant la grossesse, le traitement est assuré par HBPM, sans relais AVK, et poursuivi durant le post partum.


    	l’aspirine n’a pas sa place en prévention secondaire des thromboses veineuses et embolies pulmonaires ni au moment du traitement initial ni en prévention des récidives.

  


  B10. CAT devant une embolie pulmonaire


  L’embolie pulmonaire (EP) se définit comme l’oblitération brusque du tronc ou d’une branche de l’artère pulmonaire par un embole provenant le plus souvent d’une thrombose veineuse profonde (TVP) des membres inférieurs, ce qui justifie le concept de maladie thrombo-embolique veineuse (MTEV). C’est une pathologie fréquente et grave (mortalité 10 %). Le diagnostic est difficile car le tableau clinique est extrêmement variable.


  1. Étiologie


  On distingue, comme pour la TVP, des facteurs de risque propres au patient et des facteurs déclenchants.


  2. Physiopathologie


  
    	L’augmentation des résistances vasculaires pulmonaires entraîne une élévation de la pression artérielle pulmonaire moyenne responsable d’une insuffisance ventriculaire droite et d’une défaillance hémodynamique définissant l’EP grave.


    	L’hypoxémie induite par l’EP relève de trois mécanismes : l’effet espace mort, l’effet shunt, parfois l’ouverture du foramen ovale.


    	L’infarctus pulmonaire résulte de l’ischémie tissulaire.

  


  3. Diagnostic


  1 - Aspects cliniques


  L’EP grave (à haut risque de mortalité) est définie par la baisse de la pression artérielle systémique (PA systolique < 90 mmHg ou diminution de 40 mmHg pendant plus de 15 minutes en l’absence d’autre explication). Elle impose le transfert du malade en unité de soins intensifs. Il n’existe pas de parallélisme strict entre la gravité clinique et l’étendue des lésions observées en imagerie.


  En cas d’EP non à haut risque de mortalité, la clinique, parfois non spécifique (dyspnée, douleur thoracique, syncope), doit conduire à l’estimation d’une probabilité clinique (tableau T1). Celle-ci est indispensable pour définir la stratégie des examens complémentaires. Elle est également utile pour décider de la mise en route immédiate d’un traitement anticoagulant. Une EP peut être asymptomatique.


  T1 : score de Genève « modifié et simplifié » de l’EP


  
    
      
        	
          Facteurs de risque

        
      


      
        	
          Age > 65 ans

        

        	
          1

        

        	
           

        
      


      
        	
          Antécédent de TVP ou EP

        

        	
          1

        

        	
           

        
      


      
        	
          Chirurgie ou fracture de membre inférieur au cours du mois précédent

        

        	
          1

        

        	
           

        
      


      
        	
          Cancer (ou hémopathie) active ou rémission < 1 an

        

        	
          1

        

        	
           

        
      


      
        	
          Symptômes

        
      


      
        	
          Douleur unilatérale d’un membre inférieur

        

        	
          1

        

        	
           

        
      


      
        	
          Hémoptysie

        

        	
          1

        

        	
           

        
      


      
        	
          Signes cliniques

        
      


      
        	
          Tachycardie 75-94 bpm

        

        	
          1

        

        	
           

        
      


      
        	
          Tachycardie ≥ 95 bpm

        

        	
          2

        

        	
           

        
      


      
        	
          Douleur à la palpation d’un membre inférieur 
(trajet veineux) et œdème unilatéral

        

        	
          1

        

        	
           

        
      


      
        	
           

        

        	
          Score

        

        	
          Probabilité EP

        
      


      
        	
          Forte probabilité clinique d’EP

        

        	
          > 4

        

        	
          > 60 %

        
      


      
        	
          Probabilité clinique intermédiaire d’EP

        

        	
          2-4

        

        	
          30-40 %

        
      


      
        	
          Faible probabilité clinique d’EP

        

        	
          < 2

        

        	
          < 10 %

        
      

    
  


  TVP : thrombose veineuse profonde


  2 - Examens complémentaires


  ECG


  Les principaux signes de cœur droit ne sont pas spécifiques : tachycardie sinusale, déviation axiale droite (S1 Q3), bloc de branche droit, hypertrophie de l’oreillette droite, aspect d’ischémie antéro-septale. Le caractère récent de ces signes est évocateur.


  Gaz du sang


  L’association d’une hypoxie et d’une hypocapnie est évocatrice, mais non spécifique d’EP.


  Radiographie pulmonaire


  Elle cherche des signes en faveur d’une embolie, tels qu’une atélectasie en bande, un épanchement pleural isolé, une ascension d’une coupole diaphragmatique ou une image d’infarctus pulmonaire. Elle permet surtout d’évoquer certains diagnostics différentiels. Une radiographie pulmonaire normale n’élimine pas le diagnostic. Au contraire, une dyspnée associée à une radiographie pulmonaire normale est très évocatrice d’EP.


  D-Dimères plasmatiques


  Ils ont une valeur prédictive négative > 97 % (au seuil de 500 ng/mL) et n’ont de valeur que lorsqu’ils sont négatifs pour éliminer une EP lorsque la probabilité clinique est faible ou intermédiaire. Il ne faut pas les doser dans des situations où ils sont pratiquement toujours positifs : cancer évolutif, pathologie inflammatoire, chirurgie récente. Au-delà de 50 ans, le seuil d’exclusion du diagnostic est égal à l’âge x 10 (exemple : 600 ng/mL à 60 ans). Cette adaptation de seuil n’est validée que dans l’EP.


  Tomodensitométrie hélicoïdale avec injection (Angio-TDM)


  L’angio-TDM est l’examen de première intention car il permet de porter le diagnostic positif d’EP et d’éliminer nombre de diagnostics différentiels.


  Scintigraphie pulmonaire de ventilation/ perfusion


  
    	Une scintigraphie avec une perfusion normale élimine une EP récente.


    	L’existence de plusieurs zones segmentaires ventilées non perfusées permet d’évoquer le diagnostic avec une haute probabilité.


    	Les résultats intermédiaires ne sont pas décisifs et nécessitent la poursuite de la démarche diagnostique. Ils sont malheureusement nombreux (près de deux tiers des cas), d’autant plus que le patient a des antécédents pulmonaires ou cardiaques.

  


  Échodoppler veineux


  Une TVP proximale des membres inférieurs est mise en évidence dans environ 10-15 % des cas d’EP.


  Devant une suspicion clinique d’EP :


  
    	la découverte d’une TVP proximale rend très probable le diagnostic d’EP et induit les mêmes conséquences thérapeutiques ; elle est donc habituellement suffisante pour conclure la démarche diagnostique ;


    	la découverte d’une TVP distale ne permet pas d’affirmer le diagnostic d’EP ;


    	l’absence de TVP en échodoppler n’élimine en aucun cas le diagnostic d’EP.

  


  La réalisation d’un échodoppler, à la recherche d’une TVP proximale, se justifie en première intention dans les populations suivantes : grossesse, insuffisance rénale sévère, allergie vraie à l’iode.


  Échographie cardiaque


  Elle est indiquée en cas de suspicion d’EP grave (avec instabilité hémodynamique) où elle permet de quantifier l’hypertension pulmonaire et d’éliminer les principaux diagnostics différentiels (choc cardiogénique d’autre origine, dissection aortique…). Elle apporte de précieux renseignements pronostiques dans l’hypertension pulmonaire post-embolique.


  4. Diagnostics différentiels


  Les pathologies pouvant simuler une EP sont très nombreuses. Dans les cas les plus sévères, on évoque l’infarctus du myocarde, la dissection aortique, la péricardite, le pneumothorax, la pneumopathie.


  5. Stratification diagnostique


  En cas d’EP grave, le choc hémodynamique justifie une imagerie de 1re intention (cf figure 1). Une EP à haut risque de mortalité (EP grave) est une EP associée à une défaillance hémodynamique définie par une pression artérielle systolique (PAS) < 90 mmHg ou une chute de la PAS ≥ 40 mmHg pendant plus de 15 minutes, en l’absence d’une autre cause tel un sepsis, une arythmie ou une hypovolémie. C’est une urgence vitale absolue compte tenu d’un risque de mortalité > 30 %.
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  En cas d’EP sans choc hémodynamique, le diagnostic repose sur un algorithme incluant score de probabilité clinique, D-Dimères et imagerie (cf figure 2).


  [image: B10_02]

  6. Grossesse


  En cas de probabilité clinique faible ou intermédiaire, les D-Dimères conservent leur valeur prédictive négative et peuvent être dosés.


  L’échodoppler veineux est réalisé en 1re intention à la recherche d’une TVP proximale pour éviter une irradiation inutile (angio-TDM).


  La scintigraphie de perfusion, si elle est disponible, sera préférée à l’angio-TDM.


  7. Stratification pronostique


  En cas d’EP sans choc hémodynamique, l’estimation de la gravité (mortalité à 1 mois) repose sur le score sPESI (tableau T2, Figure 3).


  T2 - Score simplifié de sévérité d’EP (sPESI)
Simplified Pulmonary Embolism Severity Index


  
    
      
        	
          Variables

        

        	
          Score

        
      


      
        	
          Âge > 80 ans

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Antécédent de cancer

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Antécédent d’insuffisance cardiaque ou d’insuffisance respiratoire chronique

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Fréquence cardiaque ≥ 110 bpm

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Pression systolique < 100 mmHg

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Taux de saturation en oxyhémoglobine < 90 %

        

        	
          +1

        
      

    
  


  Faible risque : 0 point (30 à 36 % des patients). Haut risque : ≥ 1 point


  Un score sPESI à 0 définit une EP à faible risque de mortalité (1 % à 1 mois versus 10 % si score ≥ 1).


  Un score sPESI ≥ 1 définit une EP à risque intermédiaire. Dans ce cas, l’association d’une dysfonction ventriculaire droite et de marqueurs biologiques élevés (troponine, pro-BNP) définit un risque intermédiaire/élevé justifiant une hospitalisation en soins intensifs.
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  8. Évolution


  L’EP est une maladie grave : 10 à 25 % des patients atteints d’EP symptomatique décèdent dans l’année, du fait :


  
    	des formes graves d’emblée ;


    	des récidives (5-10 % à 1 an en cas d’EP non provoquée). Le risque de récidive est maximal au cours du 1er mois ; 80 % des EP récidivent sous forme d’EP ;


    	de l’évolution vers un cœur pulmonaire chronique, rare (< 5 %) mais grave ;


    	de la pathologie associée (cancer…).

  


  9. Traitement


  Les patients suspects d’EP sont généralement hospitalisés. Ceux dont le risque évolutif est faible (sPESI = 0) peuvent quitter rapidement l’hôpital et être traités en ambulatoire.


  En cas d’hospitalisation :


  
    	oxygénothérapie et prise en charge de la douleur sont nécessaires ;


    	l’alitement n’est pas indiqué ;


    	les anticoagulants constituent le traitement de base, avec pour objectif principal la prévention des récidives thrombo-emboliques. Les modalités sont analogues à celles du traitement de la thrombose veineuse profonde proximale. Une HBPM ou le fondaparinux avec relais par, un traitement oral anti-Xa (rivaroxaban ou apixaban) doivent être utilisés. En cas de contre-indication aux traitements oraux anti-Xa, les AVK peuvent être proposés. Les anticoagulants oraux anti-Xa peuvent, dans certaines situations, être utilisés en première intention. L’héparine non fractionnée est réservée, à la phase aiguë, aux patients insuffisants rénaux ou ayant une EP grave ;


    	les thrombolytiques sont réservés aux EP graves ;


    	la durée du traitement anticoagulant est la même que celle des TVP proximales ;


    	L’interruption partielle de la veine cave inférieure a les mêmes indications que dans les TVP proximales.

  


  10. Conclusion


  L’EP est une pathologie fréquente et grave. Le diagnostic repose sur une évaluation précise de la probabilité clinique par un score validé et sur l’angio-TDM. Le traitement anticoagulant est mis en route dès la suspicion diagnostique.


  B11. CAT devant une thrombose veineuse superficielle


  La thrombose veineuse superficielle (TVS) est une affection fréquente. Elle s’intègre dans la maladie thrombo-embolique veineuse (MTEV) et se caractérise par un risque emboligène faible.


  À l’inverse de la thrombose veineuse profonde (TVP) où les signes cliniques se révèlent peu pertinents, le diagnostic de TVS est en règle clinique. Il est posé devant un segment veineux induré sous-cutané, des téguments rouges, chauds, douloureux, siégeant sur une veine jusque-là saine ou au contraire variqueuse. La clinique ne préjuge pas du degré d’extension de la thrombose.


  1. Épidémiologie


  L’incidence des TVS est estimée à 250 000 cas par an en France.


  Au niveau des membres inférieurs, la TVS intéresse le plus souvent la veine grande saphène. La TVS du membre supérieur est fréquente après ponction ou cathétérisme veineux.


  Il existe une prédominance féminine. La tranche d’âge la plus exposée se situe entre 40 et 60 ans. La maladie variqueuse est l’étiologie la plus fréquente pour le membre inférieur. D’autres facteurs sont incriminés : antécédents thrombo-emboliques (TVP ou TVS), hospitalisation, alitement, intervention chirurgicale récente, obésité, néoplasie, traumatisme, épisode infectieux, grossesse ou post-partum, contraception orale, troubles de la coagulation, ou certaines affections (maladie de Behçet, maladie de Buerger). La plupart de ces circonstances constituent également un facteur de survenue de TVP, ce qui rapproche les deux affections.


  2. Place de la TVS


  1 - Relation entre TVS et TVP


  Une TVP asymptomatique est découverte chez 20 % des patients porteurs d’une TVS. Dans quelques cas, il existe une continuité entre la TVS et la TVP au travers d’une crosse saphène ou d’une veine perforante. Dans un tiers des cas, une TVP est retrouvée à l’échodoppler réalisé systématiquement chez un patient présentant une TVS.


  2 - TVS et EP


  L’embolie pulmonaire est rencontrée chez environ 5 % des patients avec TVS ; elle est le plus souvent asymptomatique.


  3. Étiologie


  Les TVS survenant sur veines « saines » doivent faire rechercher une affection sous-jacente, d’autant plus qu’il s’agit de thromboses récidivantes ou migratrices. Elles peuvent révéler un cancer ou une hémopathie, une maladie de Behçet ou de Buerger, une thrombophilie constitutionnelle ou acquise. Les troubles constitutionnels de l’hémostase sont d’autant plus évoqués qu’il existe des antécédents familiaux ou personnels de MTEV ou de TVS.


  Les TVS sur veines variqueuses représentent le plus souvent une complication évolutive d’une varice, mais ce dogme est loin d’être toujours vérifié. Il n’est pas exceptionnel qu’elles soient révélatrices d’un cancer sous-jacent (poumon, colon, pancréas, prostate…). Il s’agit alors volontiers de thromboses extensives ne se limitant pas à un segment variqueux et survenant de manière inopinée.


  4. Prise en charge des TVS


  Un échodoppler veineux doit être réalisé :


  
    	il confirme le diagnostic par la visualisation directe du thrombus ;


    	il juge de l’extension de la TVS souvent beaucoup plus importante que ne le laisse supposer le simple examen clinique ;


    	il détecte une TVP associée, qui justifie l’institution d’un traitement anticoagulant à doses curatives.

  


  En cas de TVS isolée, limitée (< à 5 cm), et à plus de 3 cm de la crosse de la grande saphène, un traitement anti-inflammatoire local est proposé si le patient a un risque faible de récidive.


  En cas de TVS extensive (> à 5 cm) sans atteinte de crosse, indication de traitement par fondaparinux 2,5 mg/j pendant 45 jours (dose préventive de fondaparinux).


  En cas de TVS extensive avec atteinte de la crosse, un traitement anticoagulant à dose curative est proposé par analogie aux TVP sans durée validée à ce jour.


  Dans tous les cas, une compression élastique est associée.


  La thrombectomie sur ampoules variqueuses isolées est le traitement le plus efficace en cas de signes locaux importants des membres inférieurs.


  B12. CAT devant une thrombose veineuse profonde de site inhabituel


  Les thromboses veineuses profondes touchent le plus souvent les membres inférieurs mais tous les territoires veineux peuvent être touchés.


  T1. Tableau clinique et hypothèses étiologiques selon la localisation thrombotique


  
    
      
        	
           

        

        	
          Clinique

        

        	
          Étiologies

        
      


      
        	
          Thromboses veineuses profondes des membres supérieurs

        

        	
          - œdème
- douleurs
- présence d’un cathéter central
- circulation veineuse superficielle collatérale

        

        	
          Le plus souvent :
- cathéter veineux, pacemaker
- cancer
- syndrome de la traversée thoracobrachiale
- traumatisme des membres supérieurs


          Plus rarement :
- stimulation ovarienne
- thrombophilie 
- toxicomanie IV
- maladie de Behçet

        
      


      
        	
          Thrombose veineuse cave inférieure

        

        	
          Syndrome cave inférieur :
- Œdème bilatéral des membres inférieurs 
- douleurs abdomino‑lombaires
- circulation collatérale abdominale

        

        	
          Le plus souvent :
- interruption partielle de la VCI
- cancer
- hypoplasie ou agénésie de la VCI


          Plus rarement :
- thrombophilie 
- maladie de Behçet
- fibrose rétropéritonéale

        
      


      
        	
          Thrombose veineuse cave supérieure

        

        	
          Syndrome cave supérieur :
- comblement du creux sub clavier
- œdème de la face et du cou en pèlerine
- céphalées
- dyspnée

        

        	
          Le plus souvent :
- cancer
- cathéter central
- pacemaker


          Plus rarement :
- thrombophilie 
- stimulation ovarienne
- maladie de Behçet
- goître plongeant

        
      


      
        	
          Thromboses veineuses jugulaires

        

        	
          - douleurs
- œdème

        

        	
          Le plus souvent :
- cathéter
- cancer
- stimulation ovarienne


          Plus rarement :
- radiothérapie
- infection oro-pharyngée (syndrome de Lemierre)

        
      


      
        	
          Thromboses veineuses rénales

        

        	
          - douleurs lombaires
- hématurie

        

        	
          Le plus souvent :
- cancer
- syndrome néphrotique, traumatisme


          Plus rarement :
- compression extrinsèque 
- déplétion volémique (surtout chez l’enfant)

        
      


      
        	
          Thromboses veineuses ovariennes

        

        	
          - douleurs abdominales
- douleurs pelviennes

        

        	
          Le plus souvent :
- post-partum, césarienne

        
      


      
        	
          Thromboses veineuses


          digestives

        

        	
          Thrombose Porte :
- douleurs abdominales


          Infarctus veineux mésentérique 
- syndrome douloureux abdominal aigu


           

        

        	
          Le plus souvent :
- cancer
- pancréatite, cholécystite 
- syndrome myéloprolifératif
- hémoglobinurie paroxystique nocturne


          Plus rarement :
- rectocolite hémorragique, Crohn
- thrombophilie

        
      


      
        	
          Thromboses veineuses cérébrales

        

        	
          - céphalées
- crises convulsives
- déficit neurologique
- troubles de la conscience

        

        	
          - cancer
- grossesse, post-partum
- syndromes myéloprolifératifs
- thrombophilie
- maladie de Behçet, sarcoïdose
- causes infectieuses locales

        
      

    
  


  T2 - Score de probabilité clinique de TVP des membres supérieurs


  
    
      
        	
          Présence de matériel intraveineux

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Douleur localisée du membre supérieur

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Œdème unilatéral prenant le godet

        

        	
          +1

        
      


      
        	
          Diagnostic différentiel au moins aussi plausible

        

        	
          -1

        
      

    
  


  Probabilité faible : -1 ou 0, probabilité intermédiaire : 1, probabilité élevée : 2 ou 3


  Les thromboses veineuses profondes de site inhabituel relèvent toutes d’un traitement anticoagulant curatif dont les durées sont à discuter au cas par cas. La durée minimale d’anticoagulation est de 3 mois, mais elle est souvent prolongée compte tenu des pathologies associées constituant des facteurs de risque persistants de récidive thrombotique. En cas d’épisode non provoqué, le bilan étiologique doit comprendre la recherche d’un syndrome des anti-phospholipides, d’un syndrome myéloprolifératif et d’un cancer.


  De par leur facilité d’utilisation, leur action rapide, leur demi-vie courte, et leur risque hémorragique cérébral réduit par rapport aux AVK, les anticoagulants oraux directs anti-Xa (AOD) constituent aujourd’hui le choix préférentiel en cas d’épisode thrombo-embolique veineux concernant les veines des membres inférieurs et l’embolie pulmonaire. Bien que les thromboses de siège atypique aient été peu représentées dans les essais cliniques de phase 3 des AOD, les données de vraie vie apportent des preuves en faveur de leur efficacité et de leur tolérance, étendant leur utilisation à ces thromboses de localisation atypique.


  Cependant, certaines entités spécifiques comme les thromboses splanchniques ou cérébrales peuvent constituer des situations d’exception (cf Tableau T3).


  T3. AOD et thromboses de localisation atypique


  
    
      
        	
          Localisation thrombotique

        

        	
          Situations spécifiques 

        

        	
          Utilisation des AOD

        
      


      
        	
          Thrombose splanchnique

        

        	
          Insuffisance hépatocellulaire

        

        	
          AOD contre-indiqués en cas de cirrhose Child-Pugh classe C

        
      


      
        	
          Insuffisance rénale sévère

        

        	
          AOD contre-indiqués en cas de Clairance créatinine Cockcroft < 15-30 ml/min

        
      


      
        	
          Thrombocytopénie

        

        	
          AOD contre-indiqués en cas de Plaquettes < 50 G/L

        
      


      
        	
          Cancer gastro-intestinal luminal

        

        	
          Risque plus élevé d’hémorragie digestive avec AOD

        
      


      
        	
          Varices gastro-œsophagiennes

        

        	
          Risque hémorragique élevé mais AOD non contre-indiqués

        
      


      
        	
          Thrombophlébite cérébrale

        

        	
          Crise comitiale

        

        	
          Interactions médicamenteuses AOD – anti-épileptiques (i.e. carbamazépine, phénytoïne, phénobarbital, valproate)

        
      


      
        	
          Hémorragie intracrânienne associée

        

        	
          Risque hémorragique plus faible avec AOD

        
      

    
  


  AOD : anticoagulant oral direct.


  B13. CAT pour l’évaluation étiologique d’une maladie thrombo-embolique veineuse


  La maladie thrombo-embolique veineuse est une maladie multifactorielle. Parmi les facteurs étiologiques, il est commode de distinguer les facteurs transitoires, correspondant aux événements déclenchants ou aux situations à risque, et les facteurs permanents, propres au patient (T1, T2, T3).


  Parmi les facteurs permanents, l’âge est un élément majeur. L’évaluation étiologique doit être d’autant plus complète qu’il s’agit d’un sujet jeune et que les circonstances déclenchantes sont moins évidentes. Cette évaluation doit être systématique sur le plan clinique. Par contre, en l’absence d’élément clinique d’orientation, la rentabilité des examens complémentaires est médiocre, et l’enquête doit être limitée en fonction d’un raisonnement épidémiologique probabiliste. Ainsi, la fréquence de découverte d’une affection maligne dans l’année peut aller jusqu’à 10 %.


  T1 - Facteurs étiologiques de la maladie thrombo-embolique veineuse
Facteurs transitoires (situations à risque)


  
    
      
        	
          Chirurgie

        

        	
          - orthopédie
- chirurgie carcinologique
- chirurgie abdominopelvienne lourde
- chirurgie bariatrique 
- neurochirurgie

        
      


      
        	
          Traumatologie

        

        	
          - fractures, entorses, immobilisation plâtrée

        
      


      
        	
          Obstétrique

        

        	
          - grossesse
- accouchement
- césarienne
- post-partum

        
      


      
        	
          Immobilisation

        

        	
          - alitement
- paralysie
- immobilisation plâtrée
- voyages prolongés > 6 heures

        
      

    
  


  T2 - Facteurs étiologiques de la maladie thrombo-embolique veineuse
Facteurs permanents (liés au sujet)


  
    
      
        	
          • Âge : risque progressivement croissant à l’âge adulte

        
      


      
        	
          • Thrombophilies constitutionnelles :
- déficits en antithrombine, protéine C et protéine S
- facteur V Leiden
- polymorphisme G20210A du gène de la prothrombine
- antécédent familial de MTEV

        
      


      
        	
          • Thrombophilies acquises
- syndrome des antiphospholipides
- syndrome néphrotique
- antécédent personnel de MTEV

        
      


      
        	
          • Cancers, syndromes myéloprolifératifs, dysglobulinémies

        
      


      
        	
          • Maladies inflammatoires :
- infections chroniques
- entéropathies inflammatoires (maladie de Crohn, rectocolite ulcéro-hémorragique)
- Behçet - Lupus - Buerger

        
      


      
        	
          • Médicaments :
- œstroprogestatifs
- syndrome d’hyperstimulation ovarienne
- traitement hormonal substitutif de la ménopause per os
- traitements hormonaux du cancer
- chimiothérapies, anti-angiogéniques

        
      


      
        	
          • Maladies cardio-vasculaires :
- infarctus du myocarde
- insuffisance cardiaque
- cœur pulmonaire chronique
- artériopathie au stade d’ischémie permanente
- insuffisance veineuse chronique

        
      


      
        	
          • Compression veineuse :
- syndrome de Cockett
- compression tumorale

        
      


      
        	
          • Obésité (IMC > 30 kg/m2)

        
      

    
  


  Pour évaluer le risque thrombotique, se rapporter aux tableaux 1 et 2 du chapitre B09.


  T3 - Estimation du risque relatif lié à différents facteurs de risque 
transitoires et permanents


  
    
      
        	
          Facteurs permanents

        

        	
          Odds
Ratio

        

        	
          Facteurs transitoires

        

        	
          Odds
Ratio

        
      


      
        	
          Antécédents TVP/EP

        

        	
          7,9

        

        	
          Plâtre des membres inférieurs

        

        	
          36,5

        
      


      
        	
          Insuffisance veineuse chronique

        

        	
          3,5

        

        	
          Chirurgie orthopédique

        

        	
          16,2

        
      


      
        	
          Insuffisance cardiaque

        

        	
          2,7

        

        	
          Chirurgie générale

        

        	
          9,5

        
      


      
        	
          Cancer (ou ATCD de cancer)

        

        	
          2,3

        

        	
          Immobilisation

        

        	
          7,2

        
      


      
        	
          Obésité (IMC > 30 kg/m2)

        

        	
          2,1

        

        	
          Effort violent ou traumatisme

        

        	
          5,3

        
      


      
        	
          Groupes sanguins non O

        

        	
          1,9

        

        	
          Voyage > 6 heures

        

        	
          1,6

        
      

    
  


  Enfin, l’enquête étiologique n’a d’utilité réelle que si la découverte de l’affection associée modifie le pronostic de celle-ci ou l’attitude thérapeutique vis-à-vis de la maladie thrombo-embolique (durée du traitement anticoagulant).


  En pratique, deux problèmes sont difficiles à résoudre dans l’enquête étiologique :


  
    	Quelle est la place de la recherche des thrombophilies constitutionnelles ou acquises?


    	Quand et comment rechercher une affection maligne associée ?

  


  1. Quand et comment rechercher une thrombophilie constitutionnelle ?


  La recherche d’une thrombophilie constitutionnelle ne doit pas être systématique. Elle est en effet complexe et coûteuse. Elle nécessite le recours à des équipes compétentes en thrombophilie.


  On distingue les thrombophilies constitutionnelles rares, consécutives à une diminution d’activité du système anticoagulant naturel (AT, PC et PS), et les thrombophilies constitutionnelles fréquentes (Facteur V Leiden, allèle G20210A du gène du facteur II), consécutives à un excès d’activité coagulante.


  Les analyses génétiques peuvent être réalisées à tout moment y compris lors d’un traitement anticoagulant, et nécessitent un consentement écrit du patient.


  T4. Tests non réalisables ou précautions à prendre


  
    
      
        	
          Héparines 

        

        	
          - Anticoagulant (circulant lupique)
- Anti-thrombine

        
      


      
        	
          Antivitamine K

        

        	
          - Protéine C
- Protéine S

        
      


      
        	
          Anticoagulant oraux directs 

        

        	
          - RPCA
- Anticoagulant (circulant lupique)
- Antithrombine, protéines C et S : nécessite l’avis d’un laboratoire spécialisé

        
      

    
  


  Il est préférable de réaliser un bilan de thrombophilie à distance de l’épisode thrombotique aigu, plus de 6 semaines après un accouchement et en dehors d’un traitement hormonal de type contraceptif et de certains anticoagulants (Tableau T4). Ainsi, la période de wash-out pour éliminer les éventuelles interférences médicamenteuses est de l’ordre de 3 à 5 jours pour les AOD, 3 semaines pour les AVK et 3 à 4 semaines pour la contraception œstro-progestative (protéine S).


  Chez un patient avec embolie pulmonaire ou thrombose veineuse profonde proximale, une enquête peut être proposée dans les situations suivantes :


  
    	chez les patients ayant un premier épisode de TVP proximale ou d’EP, non provoqué, survenu avant l’âge de 50 ans et avec une histoire familiale au 1er degré de MTEV ;


    	chez les patients avec une MTEV récidivante (au moins un épisode de TVP proximale ou d’EP et au moins un épisode non provoqué survenu avant 50 ans) ;


    	chez les patients ayant une thrombose veineuse non provoquée survenue dans un site atypique (splanchnique, membre supérieur, cérébrale).

  


  Quels examens demander ?


  Il faut demander un dosage :


  1. de l’anti-thrombine, 2. de la protéine C, 3. de la protéine S, 4. une recherche de Facteur V Leiden, 5. une recherche de polymorphisme G20210A du gène de la prothrombine (Tableau T5).


  Les examens génétiques nécessitent l’accord signé du patient. Tout test doit être contrôlé en cas d’anomalie par un second prélèvement indépendant.


  T5 - Prévalence et risque relatif liés aux principales thrombophilies constitutionnelles


  
    
      
        	
          Déficits constitutionnels

        

        	
          Fréquence dans la population

        

        	
          Prévalence dans la MTEV

        

        	
          Risque relatif 
de MTEV

        
      


      
        	
          Risque important


          Déficit antithrombine

        

        	
           


          0,02 %

        

        	
           


          1 %

        

        	
           


          55

        
      


      
        	
          Risque élevé


          Déficit protéine C


          Déficit protéine S

        

        	
           


          0,2-0,4 %


          0,1 %

        

        	
           


          3-5 %


          2-4 %

        

        	
           


          5-12


          4-11

        
      


      
        	
          Risque modéré


          Leiden hétérozygote


          Polymorphisme 20 210 
du facteur II

        

        	
           


          5 %


          2 %

        

        	
           


          20 %


          4 %

        

        	
           


          5-7


          2-5

        
      

    
  


  Figure 1. Indications du bilan de thrombophilie


  [image: Indications du bilan de thrombophilie]

  Ac : anticorps ; ACC : anticoagulant circulant ; AT : anti-thrombine ; ATCD : antécédent ; EP : embolie pulmonaire ; MTEV : maladie thrombo-embolique veineuse ; PC : protéine C ; PS : protéine S ; SAPL : syndrome des anti-phospholipides ; TV : thrombose veineuse ; TVPp : thrombose veineuse profonde proximale.


  2. Quand et comment rechercher un syndrome des anti-phospholipides (thrombophilie acquise) ?


  L’association d’une thrombose artérielle ou veineuse ou encore de fausses couches spontanées itératives ou par ischémie placentaire, à un anticorps anti-phospholipide définit le syndrome des anti-phospholipides. Il peut être primaire ou secondaire à certaines maladies systémiques auto-immunes (lupus érythémateux disséminé).


  Lors d’une thrombose veineuse, sa recherche doit être envisagée dans les situations suivantes :


  
    	thrombose spontanée/idiopathique ou de site inhabituel ;


    	thrombose chez un patient jeune ;


    	thrombose veineuse et artérielle ;


    	récidive thrombotique malgré traitement bien conduit ;


    	thrombose chez une patiente lupique ;


    	une mort fœtale tardive ou 3 fausses couches précoces ;


    	thrombopénie associée ;


    	association à des manifestations cliniques inhabituelles (livedo réticulaire, valvulopathie non infectieuse).

  


  La recherche d’anticorps anti-phospholipides doit toujours comporter des tests de coagulation à la recherche d’un lupus anticoagulant (TCA sensibilisé, venin de vipère Russell) et des techniques ELISA (recherche d’anticorps anti-cardiolipides IgG et IgM et anticorps anti-β2-GPI IgG et IgM). Un deuxième prélèvement à 3 mois est nécessaire.


  3. Quand, comment et chez quel patient rechercher une affection maligne occulte ?


  Quand : au moment de l’épisode thrombotique, et pendant l’année suivante.


  Comment : par un examen clinique complet (touchers pelviens compris), une biologie simple (hémogramme, transaminases, phosphatases alcalines, LDH, calcémie, électrophorèse des protéines sériques), bandelette urinaire (à la recherche d’une hématurie), une radiographie pulmonaire, éventuellement un dosage de PSA chez l’homme et le rappel des dépistages de masse si ceux-ci ne sont pas à jour (cancer colo-rectal, cancer du sein et du col de l’utérus) ; les autres examens complémentaires notamment d’imagerie ne doivent pas être systématiques en l’absence d’éléments cliniques d’orientation (altération de l’état général, hépatomégalie, nodule mammaire, anomalies des touchers pelviens, masse testiculaire, microcytose ou cholestase anictérique par exemple).


  Chez quels patients faut-il des investigations complémentaires : en cas de point d’appel, si le patient est âgé de plus de 50 ans et qu’aucun dépistage systématique n’a été réalisé dans le cadre d’une campagne de prévention, s’il existe un antécédent carcinologique même ancien, s’il s’agit d’une thrombose veineuse d’emblée bilatérale, idiopathique, récidivante malgré le traitement anticoagulant ou encore de localisation atypique. Un score de RIETE supérieur à 2 peut également être utilisé comme critère de recherche néoplasique (Tableau T6).


  4. Conclusion


  L’enquête étiologique est essentielle car elle conditionne le pronostic et surtout les modalités thérapeutiques, notamment la durée du traitement anticoagulant. Enfin elle participe au type et à l’importance de la prévention secondaire à distance de l’épisode thrombotique.


  T6. Score de RIETE de prédiction du risque de cancer en cas d’épisode thrombo-embolique veineux


  
    
      
        	
          Variable

        

        	
          Points

        
      


      
        	
          Sexe masculin

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Age > 70 ans

        

        	
          2

        
      


      
        	
          Pathologie pulmonaire chronique (BPCO)

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Anémie

        

        	
          2

        
      


      
        	
          Plaquettes > 350 G/l

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Contexte post-opératoire

        

        	
          - 2

        
      


      
        	
          Antécédent de MTEV

        

        	
          - 1

        
      


      
        	
          Haut risque

        

        	
          > 2

        
      

    
  


  BPCO : broncho-pneumopathie chronique obstructive ; MTEV : maladie thrombo-embolique veineuse


  B14. CAT devant une insuffisance veineuse chronique des membres inférieurs


  L’insuffisance veineuse chronique des membres inférieurs (IVC) est définie comme l’ensemble des conséquences hémodynamiques et cliniques des maladies veineuses, essentiellement le syndrome post-thrombotique veineux et la maladie variqueuse primitive.


  1. Mécanismes et causes de l’IVC


  1 - Mécanismes


  Le retour veineux dépend du jeu des valvules et de la contraction des muscles (pompe veineuse surale) au sein d’aponévroses inextensibles.


  La dysfonction de ce système est liée à l’incontinence valvulaire et à l’obstruction. Elle entraîne une stase qui augmente la pression veineuse distale ambulatoire.


  L’hyperpression veineuse détermine à bas bruit une micro-angiopathie qui fait le lit des troubles trophiques.


  2 - Causes


  Varices


  Les varices des membres inférieurs sont définies comme des veines sous-cutanées, dilatées ou tortueuses, avec incontinence de leurs valvules, d’un calibre > 3 mm en position debout.


  Elles doivent être distinguées des varices réticulaires (immédiatement sous-dermiques et de petit calibre, 1 à 3 mm en position debout) et des varicosités ou télangiectasies (intra dermiques et de très petit calibre, ≤ 1 mm) qui ne sont pas cause de trouble trophique veineux.


  En fonction de la configuration anatomique, les varices sont dites systématisées lorsqu’elles dépendent de la grande ou de la petite saphène, et non systématisées dans le cas contraire.


  Les varices sont généralement essentielles ou primitives (terrain familial), elles sont plus rarement secondaires à une thrombose veineuse profonde ou à une malformation vasculaire.


  Syndrome post-thrombotique veineux


  Il est dû à deux mécanismes souvent associés : l’obstruction résiduelle et l’incontinence valvulaire. Sa gravité peut être quantifiée par l’échelle de Villalta (tableau T1). La compression élastique de classe III est le principal moyen de prévention et de traitement.


  Autres causes


  L’immobilité prolongée associée à une atrophie musculaire du mollet peut donner une IVC en l’absence de varices ou de thromboses. Plus rarement : dysgénésies valvulaires profondes (hypoplasie, à suspecter en cas de troubles trophiques veineux de survenue anormalement précoce), malformations vasculaires, fistules artério-veineuses.


  2. Symptomatologie


  1 - Signes fonctionnels


  Ils sont peu spécifiques : jambes lourdes, tension douloureuse, impatiences, prurit. Ce qui est évocateur est :


  
    	l’amélioration par le décubitus, la surélévation des jambes, le froid, la marche et la compression élastique ;


    	l’aggravation par l’orthostatisme, la chaleur. Ces symptômes ont une recrudescence vespérale et en cas de piétinement.

  


  2 - Cas particulier 


  Claudication veineuse (douleur aiguë de survenue brutale à l’effort qui s’accompagne d’œdème et parfois de cyanose qui cèdent de façon retardée) en rapport avec l’obstruction chronique d’un confluent veineux profond majeur.


  3 - Signes physiques


  Les signes physiques s’inscrivent sur une échelle de gravité croissante avec la sévérité de la dysfonction veineuse et son ancienneté (tableau T2).


  
    	L’œdème vespéral de la cheville est le premier signe physique à apparaître ;


    	la dilatation des petites veines de l’arche plantaire interne et des régions malléolaires (corona phlebectatica) marque un risque d’évolution vers des troubles trophiques ;


    	les troubles trophiques cutanés comprennent la dermite ocre (pigmentation brunâtre, tatouage indélébile), l’atrophie blanche (plaque scléro-atrophique de couleur porcelaine), l’hypodermite scléreuse ou lipodermatosclérose (aspect de guêtre hypodermique plus ou moins inflammatoire) ;


    	à l’extrême, l’hypodermite peut aboutir à l’ankylose de cheville.

  


  Les ulcères font la gravité et le coût considérable de l’IVC alors qu’ils peuvent être prévenus.


  Ils sont généralement péri-malléolaires, peu douloureux, peu profonds et non nécrotiques. Une dermite de contact due aux topiques utilisés est très fréquente.


  T1 - Syndrome post-thrombotique
Echelle de Villalta


  
    
      
        	
          Symptômes

        

        	
          Score

        
      


      
        	
          Lourdeurs de jambe

        

        	
          de 0 à 3

        
      


      
        	
          Douleurs

        

        	
          de 0 à 3

        
      


      
        	
          Crampes

        

        	
          de 0 à 3

        
      


      
        	
          Prurit

        

        	
          de 0 à 3

        
      


      
        	
          Paresthésies

        

        	
          de 0 à 3

        
      


      
        	
          Signes cliniques

        

        	
           

        
      


      
        	
          Œdème prétibial

        

        	
          de 0 à 3

        
      


      
        	
          Induration cutanée

        

        	
          de 0 à 3

        
      


      
        	
          Hyperpigmentation cutanée

        

        	
          de 0 à 3

        
      


      
        	
          Nouvelle ectasie veineuse

        

        	
          de 0 à 3

        
      


      
        	
          Rougeurs

        

        	
          de 0 à 3

        
      


      
        	
          Douleurs à la compression du mollet

        

        	
          de 0 à 3

        
      


      
        	
          Ulcérations cutanées

        

        	
          de 0 à 3

        
      

    
  


  Chaque signe ou symptôme est gradé de 0 à 3
Syndrome Post-Thrombotique minime : 5-9 ; modéré : 10-14 ; sévère si ≥ 15 ou ulcère.


  T2 - Classes cliniques de la classification CEAP (2004)


  
    
      
        	
          Classe 0

        

        	
          Pas de signe visible ni palpable de maladie veineuse

        
      


      
        	
          Classe 1

        

        	
          Télangiectasies (< 1 mm) ou veines réticulaires (3 mm)

        
      


      
        	
          Classe 2

        

        	
          Veines variqueuses (diamètre > 3 mm)

        
      


      
        	
          Classe 3

        

        	
          Œdème

        
      


      
        	
          Classe 4a
4b

        

        	
          Pigmentation, eczéma veineux
Hypodermite, atrophie blanche

        
      


      
        	
          Classe 5

        

        	
          Troubles trophiques (classe 4) avec ulcère cicatrisé

        
      


      
        	
          Classe 6

        

        	
          Troubles trophiques (classe 4) avec ulcère actif

        
      

    
  


  On distingue cliniquement les patients avec signes fonctionnels c’est-à-dire symptomatiques (s) des patients cliniquement asymptomatiques (a).


  3. Évaluation du patient insuffisant veineux


  L’interrogatoire recherche les facteurs de risque de varices primitives et les antécédents de thrombose veineuse profonde. L’évaluation des varices se pratique chez le patient en position debout, de manière à examiner non seulement les membres, de l’avant-pied à l’aine, mais aussi la région sus-pubienne et la paroi abdominale. L’examen clinique apprécie l’état des veines saphènes par la palpation et recherche les varices sus-pubiennes, sous-cutanées abdominales ou jambières unilatérales, qui orientent vers une forme post-thrombotique. L’examen clinique fait le diagnostic positif mais est souvent pris en défaut pour le mécanisme et la cartographie précise. L’inventaire pré-thérapeutique repose sur la cartographie par échodoppler pour guider le traitement.


  4. Traitement médical


  Le principe thérapeutique essentiel est la lutte contre la stase veineuse. Elle est réalisée par la compression élastique, classe II pour les varices, classe III ou bandage multicouches en cas de trouble trophique. L’action de la compression élastique est renforcée par l’activité physique (marche, natation, cyclisme) qui fait partie du traitement dans tous les cas.


  Les procédures thermiques endo-veineuses (radio-fréquence, laser, vapeur), l’écho- sclérothérapie à la mousse, la chirurgie des varices sont le traitement de la maladie variqueuse. Le choix de la technique dépend du bilan cartographique. Pour la prise en charge de la grande veine saphène, les recommandations actuelles préconisent en première intention, les traitements endo-veineux thermiques puis l’écho-sclérothérapie et enfin le stripping. La crénothérapie facilite une éducation thérapeutique structurée.


  B15. CAT devant un lymphœdème


  Le lymphœdème est une pathologie chronique, secondaire à une stase lymphatique dans le secteur interstitiel, entraînant secondairement une augmentation du tissu collagène (fibrose) et adipeux. On définit les lymphœdèmes primaires liés à des anomalies constitutionnelles et les lymphœdèmes secondaires survenant après lésion du système lymphatique, essentiellement en France après traitement de cancers.


  1. Lymphœdème du membre supérieur


  Le diagnostic est posé sur une différence périmétrique de 2 cm par rapport au membre controlatéral. Le lymphœdème (LO) du membre supérieur est secondaire au traitement du cancer du sein avec une fréquence estimée entre 15 et 20 % après traitement par chirurgie associé à un curage axillaire et une radiothérapie ; et rare après ablation du ganglion sentinelle. Un LO du membre supérieur peut être secondaire à d’autres cancers (mélanome…), ou à une biopsie ganglionnaire. Le LO peut parfois révéler le cancer. Il est très rarement primaire.


  Le LO peut apparaître rapidement après le traitement du cancer mais une survenue beaucoup plus tardive est possible (médiane : 2 ans). Il est caractérisé par :


  
    	une atteinte initiale du coude ou du bras ;


    	une extension vers l’avant-bras et la main, parfois les doigts ;


    	une évolution variable d’un segment à l’autre mais une tendance à l’augmentation progressive de volume.

  


  Cliniquement :


  À la phase initiale, cet œdème peut prendre le godet (persistance de l’empreinte du doigt quelques secondes après une pression prolongée). De façon plus caractéristique, la peau est épaissie et l’oedème a une consistance ferme et élastique.


  Les symptômes se résument à une lourdeur du membre supérieur. En cas de douleur, il faut rechercher une cause associée : récidive du cancer, thrombose veineuse profonde, neuropathie plexique, syndrome du canal carpien, pathologie de l’épaule.


  2. Lymphœdème du membre inférieur


  Le LO du membre inférieur peut être secondaire ou primaire.


  
    	Les LO secondaires sont liés au traitement des cancers avec curage ganglionnaire pelvien ou inguinal souvent associé à une radiothérapie. Les formes secondaires débutent plutôt à la cuisse et peuvent toucher l’abdomen et le pubis voire les organes génitaux externes et s’étendent vers la distalité mais peuvent aussi débuter par le pied.


    	Les LO primaires touchent préférentiellement les femmes avant 35 ans mais peuvent être congénitaux. Les formes familiales sont rares et liées à des mutations du gène de type 3 du Vascular Endothelial Growth Factor (VEGFR3) pour la maladie de Milroy ou du gène FOXC2 pour le syndrome lymphœdème-distichiasis (double rangée de cils).

  


  Le LO primaire débute préférentiellement de façon unilatérale et peut secondairement se bilatéraliser. Le début est généralement distal (pied, cheville), la progression se fait vers la racine de la cuisse. L’atteinte génitale est possible. Lorsque le pied est atteint, il existe un « œdème » élastique du dos du pied avec accentuation des plis de flexion cutanés, des ongles verticalisés, un signe de Stemmer (impossibilité de pincer la peau de la face dorsale du 2e orteil).


  
    	Au cours de l’évolution peuvent apparaître des papillomatoses (hypertrophie épidermique) et des vésicules lymphatiques, notamment sur les orteils, qui peuvent se rompre, entrainer des écoulements parfois abondants et être une porte d’entrée infectieuse pour les érysipèles. Les ongles ont une tablette raccourcie et verticalisée.

  


  3. Formes associées


  De nombreux syndromes ou maladies génétiques peuvent comporter un LO qui est un élément clinique habituellement mineur : syndrome de Turner, trisomie 21, maladie de Waldmann (lymphangiectasies intestinales primitives), syndrome des ongles jaunes, syndrome de Protée, syndrome de Klippel-Trenaunay…


  D’autres situations peuvent s’accompagner de LO : rhumatismes inflammatoires, maladie de Kaposi, prise de sirolimus après greffe d’organes, chimiothérapie par taxotère.


  4. Explorations


  Le diagnostic de LO est clinique mais il est parfois utile d’avoir recours à des explorations :


  1 - Lymphographie isotopique ou lymphoscintigraphie


  Elle nécessite une injection intradermique, sur le dos du pied ou de la main, de colloïdes marqués au Technétium 99m (Tc99m), qui est résorbé exclusivement par le système lymphatique. Cet examen permet d’apprécier de façon comparative les voies lymphatiques, les ganglions et l’éventuel passage dans le système lymphatique profond. Elle est utile dans les formes primaires ou en cas de doute diagnostique.


  2 - Échographie, scanner, IRM


  Un scanner ou une IRM du membre peut être utile dans les formes atypiques (atteinte isolée de la cuisse), en cas de doute diagnostique (hypertrophie de membre, malformation, lipoedème).


  Le scanner permet de rechercher un syndrome compressif abdomino-pelvien dans les formes d’allure primaire.


  3 - échodoppler veineux et pression systolique de cheville


  Il permet de déterminer une pathologie veineuse associée. La mesure de la pression systolique de cheville permet d’éliminer une contre-indication à la compression élastique.


  5. Diagnostics différentiels


  Les autres causes d’œdèmes doivent avoir été éliminées. Le principal diagnostic différentiel pour les membres inférieurs est le lipœdème. Il s’agit d’une accumulation de tissu adipeux allant des hanches aux chevilles en respectant les pieds. Les femmes obèses sont quasi exclusivement touchées (mais un poids normal n’élimine pas le diagnostic). Les caractéristiques cliniques sont différentes de celles du lymphœdème (tableau T1).


  
    
      
        	
          T1 - Caractéristiques cliniques du lipœdème et du lymphœdème primaire

        
      


      
        	
           

        

        	
          Lipœdème

        

        	
          Lymphœdème primaire

        
      


      
        	
          Sexe

        

        	
          Femme

        

        	
          Femme > Homme

        
      


      
        	
          Âge de début

        

        	
          Puberté

        

        	
          Avant 35 ans

        
      


      
        	
          Antécédents familiaux

        

        	
          Fréquents

        

        	
          Très rares

        
      


      
        	
          Topographie

        

        	
          Cuisse puis mollet

        

        	
          Atteinte distale initiale

        
      


      
        	
          Symétrie

        

        	
          Bilatéral

        

        	
          Unilatéral >> bilatéral

        
      


      
        	
          Atteinte du pied

        

        	
          Absente

        

        	
          Constante

        
      


      
        	
          Épaisseur de la peau

        

        	
          Normale

        

        	
          Augmentée

        
      


      
        	
          Œdème

        

        	
          Absent ou minime

        

        	
          Présent

        
      


      
        	
          Douleurs au pincement

        

        	
          Oui

        

        	
          Non

        
      


      
        	
          Douleurs spontanées

        

        	
          Fréquentes

        

        	
          Rares

        
      


      
        	
          Ecchymoses spontanées

        

        	
          Très fréquentes

        

        	
          Non

        
      


      
        	
          Signe de Stemmer

        

        	
          Absent

        

        	
          Présent

        
      


      
        	
          Efficacité de l’élévation des membres inférieurs

        

        	
          Non

        

        	
          Au début de l’évolution

        
      


      
        	
          Impact de la perte de poids sur le membre

        

        	
          Aucun

        

        	
          Significatif

        
      

    
  


   


  6. Complications


  La principale complication est l’érysipèle. L’érysipèle peut s’étendre au sein ou à la paroi thoracique pour le membre supérieur ou au pubis et aux organes génitaux pour le membre inférieur. Le traitement compressif est temporairement arrêté tant qu’il est mal toléré cliniquement.


  Le lymphangiosarcome ou syndrome de Stewart-Treves, est une complication exceptionnelle, se manifestant par une tumeur infiltrée, nodulaire, pouvant ressembler à un hématome persistant et dont le pronostic est très mauvais, survenant essentiellement sur les LO secondaires du membre supérieur.


  7. Traitement


  1 - Principes du traitement


  Le traitement a pour objectif de diminuer durablement le volume du membre. Il est basé sur la physiothérapie complète décongestive qui comprend deux phases (tableau T2) :


  
    	La première phase du traitement, dite intensive, est destinée à réduire le volume.

  


  Les bandages multicouches monotypes avec des bandes peu élastiques représentent l’élément essentiel avec un petit effet synergique en association aux drainages lymphatiques manuels. La réduction de volume est d’environ 30-40 % après 1 à 3 semaines de traitement.


  
    	La seconde phase, dite d’entretien, vise à maintenir le volume réduit. La compression élastique est l’élément le plus important, en associant des bandages nocturnes. Les forces de pression nécessaires sont la classe 3 (20-36 mmHg) ou 4 (> 36 mmHg) avec la nécessité fréquente d’une superposition pour les membres inférieurs. Les bas sont préférables aux chaussettes et les bas à pied fermé aux bas à pied ouvert pour éviter l’aggravation du LO des orteils. Au membre supérieur, les manchons peuvent s’arrêter au poignet, à la base des doigts (mitaine) ou englober les doigts (gantelet).

  


  
    
      
        	
          T2 - Deux phases de la physiothérapie décongestive complète dans le traitement des lymphœdèmes.

        
      


      
        	
          Phase I : traitement intensif
(réduction du volume)

        

        	
          Phase II : traitement d’entretien
(maintien du volume)

        
      


      
        	
          Bandages peu élastiques multicouches monotypes, 24 h/24, pendant 1 à 3 semaines

        

        	
          Compression élastique la journée

        
      


      
        	
          Drainages lymphatiques manuels

        

        	
          Bandages multicouches monotypes peu élastiques la nuit (3 par semaine)

        
      


      
        	
          Exercices sous bandages

        

        	
          Exercices sous bandages

        
      


      
        	
          Soins de peau

        

        	
          Soins de peau

        
      


      
        	
           

        

        	
          Drainages lymphatiques manuels si nécessaire

        
      

    
  


  2 - Autres mesures


  Il s’agit d’une maladie chronique dont le traitement est contraignant. L’explication de la maladie, les conseils de prévention des infections, l’apprentissage des auto-bandages, la gestion de la maladie au quotidien sont dispensés idéalement dans le cadre de l’éducation thérapeutique du patient. La prise en charge nutritionnelle, psychologique et les soins de pédicurie peuvent aussi être nécessaires. Les diurétiques sont proscrits et les veinotoniques n’ont pas d’intérêt.


  B16. CAT devant un acrosyndrome vasculaire


  Les acrosyndromes vasculaires sont le phénomène de Raynaud, l’ischémie digitale permanente sévère, l’acrocyanose, les engelures, l’hématome spontané des doigts, l’érythermalgie et le syndrome de l’orteil bleu. On distingue d’une part les acrosyndromes vasomoteurs, paroxystiques comme le phénomène de Raynaud et l’érythermalgie, ou permanents comme l’acrocyanose et l’acrorhigose (tableau T1) ; et d’autre part les acrosyndromes trophiques comprenant l’hématome digital spontané, les engelures, le syndrome de l’orteil bleu, l’ischémie digitale permanente, les nécroses digitales.


  
    
      
        	
          T1 - Acrosyndromes vasomoteurs

        
      


      
        	
          Acrosyndromes

        

        	
          Froid

        

        	
          Chaud

        
      


      
        	
          Paroxystiques

        

        	
          Raynaud

        

        	
          Erythermalgie

        
      


      
        	
          Permanents

        

        	
          Acrocyanose


          Acrorhigose

        

        	
          Acrocholose


          Syndrome des paumes rouges de Lane

        
      

    
  


  1. Acrosyndromes vasomoteurs


  1 - Phénomène de Raynaud


  Symptomatologie


  C’est un acrosyndrome vasculaire paroxystique caractérisé par une suite de symptômes : une phase syncopale avec blanchiment distal des doigts qui deviennent insensibles, habituellement suivie d’une phase asphyxique où les doigts se cyanosent et d’une phase hyperhémique avec apparition d’une rougeur douloureuse. La phase syncopale est presque toujours présente, la phase asphyxique est inconstante.


  C’est le plus fréquent des acrosyndromes vasculaires, il est volontiers déclenché par le froid plutôt humide. Le diagnostic positif est toujours clinique, le plus souvent sur les données de l’interrogatoire. Il faut rechercher des prises médicamenteuses (ß-bloquants et sympathomimétiques y compris en prises locales, anti-migraineux). Il faut aussi rechercher des causes professionnelles (syndrome du marteau hypothénar, maladie des vibrations…).


  La conduite à tenir est centrée sur la différenciation entre un phénomène de Raynaud primaire et un phénomène de Raynaud secondaire. La haute prévalence de l’affection (environ 10 %) impose un bilan simple d’autant qu’il s’agit le plus souvent d’un phénomène de Raynaud primaire (80 % des cas) qui est un spasme excessif au froid, sans pathologie sous-jacente.


  Le bilan est avant tout clinique, à la recherche d’arguments pour un phénomène de Raynaud secondaire (tableau T2) : survenue chez un homme, sans antécédent familial, âge d’apparition supérieur à 40 ans ou aggravation récente, phase cyanique prolongée, prise de médicaments, profession ou loisir à risque, caractère unilatéral persistant, atteinte des pouces, sclérodactylie ou doigts boudinés, ulcération ou cicatrice d’ulcère des doigts, télangiectasies, manœuvre d’Allen anormale (tableau T4).


  Dans tous les cas, l’examen clinique seul est insuffisant pour affirmer le caractère primaire d’un phénomène de Raynaud. Deux examens de première intention sont nécessaires : la capillaroscopie péri-unguéale et le dosage des anticorps anti-nucléaires.


  Si le phénomène de Raynaud est bilatéral, symétrique, stable, débute à la deuxième décennie, avec antécédents familiaux, examen clinique normal, capillaroscopie non pathologique et facteurs anti-nucléaires négatifs, le phénomène de Raynaud semble primaire et un suivi systématique n’est pas nécessaire.


  Dans les autres cas, le phénomène de Raynaud est considéré comme suspect et un suivi annuel est nécessaire (examen clinique, capillaroscopie et facteurs anti-nucléaires). Si le phénomène de Raynaud semble secondaire, le bilan étiologique orienté doit être poursuivi.


  
    
      
        	
          T2 - Étiologies des phénomènes de Raynaud secondaires

        
      


      
        	
          Connectivites

        

        	
          Sclérodermie ; Dermatomyosite ; Syndrome de Sharp

        
      


      
        	
          Artériopathies

        

        	
          Buerger ; Professionnelle (engins vibrants ; marteau hypothénar) ; Sportive (volley, karaté, pelote basque)

        
      


      
        	
          Toxiques

        

        	
          ß-bloquants ; Ergot ; Sympathomimétiques ; Interféron ; Bléomycine, ; Cannabis ; Cocaïne

        
      


      
        	
          Hypothyroïdie

        

        	
           

        
      

    
  


  Quelques pièges à éviter


  
    
      
        	
          T3 - Pièges

        
      


      
        	
          Interroger spécifiquement

        

        	
          Prise de ß-bloquants oculaires, de sympathomimétiques nasaux ou d’anti-migraineux

        
      


      
        	
          Unilatéral = rechercher une cause locale

        

        	
          Artériopathie, anévrisme, antécédents de traumatisme

        
      


      
        	
          Examiner les doigts attentivement

        

        	
          Une nécrose même petite ou une ischémie digitale permanente éliminent le diagnostic de phénomène de Raynaud primaire

        
      


      
        	
          Une télangiectasie même isolée est extrêmement évocatrice de sclérodermie

        
      


      
        	
          Examiner les pieds

        

        	
          Possibilité de découvrir une artériopathie

        
      


      
        	
          Peser le patient

        

        	
          Amaigrissement récent, anorexie

        
      


      
        	
          Rechercher une artériopathie digitale

        

        	
          Mesurer la pression digitale

        
      

    
  


  Traitement


  En cas de phénomène de Raynaud primaire, seules les mesures de protection contre le froid et l’humidité doivent être expliquées et proposées en première intention ainsi que le sevrage tabagique. Dans quelques cas, des inhibiteurs calciques peuvent être proposés à des patients très invalidés. La posologie doit être progressivement croissante pour améliorer la tolérance. Le traitement est limité aux périodes froides de l’année. En cas de phénomène de Raynaud secondaire, le traitement doit être étiologique.


  2 - Érythermalgie


  L’érythermalgie est un acrosyndrome vasculaire paroxystique rare. Elle se caractérise par des accès brutaux d’extrémités rouges, douloureuses (sensation de brûlure intense). Les téguments sont objectivement chauds. Seul le contact avec le froid calme le patient qui utilise ce moyen avec une grande fréquence, si bien que cette donnée a une valeur diagnostique.


  Elle peut révéler une affection sous-jacente, essentiellement un syndrome myéloprolifératif et rarement une hyperthyroïdie, un lupus, une intoxication aux métaux lourds, des effets iatrogènes de certains médicaments (inhibiteurs calciques, bromocriptine). L’aspirine est souvent efficace sur l’érythermalgie des syndromes myéloprolifératifs.


  L’érythermalgie peut être liée à des neuropathies des petites fibres nerveuses nécessitant des explorations spécifiques. Certaines formes sont familiales avec des débuts à un âge précoce.


  Les diagnostics différentiels sont l’acrocholose (simple sensation désagréable d’extrémités chaudes) qui évolue dans un contexte de neuropathie périphérique ou d’insuffisance veineuse chronique, ou le syndrome de Lane (érythème palmaire, non chaud, non douloureux).


  Le traitement repose sur l’aspirine, qui est surtout efficace lorsqu’elle est associée à un syndrome myéloprolifératif, et le traitement étiologique de la maladie sous-jacente (notamment hématologique). Les ß-bloquants, la carbamazépine (Tégrétol®), la clomipramine (Anafranil®), les antalgiques neurotropes (prégabaline : Lyrica®), la mexiletine (Mexitil®) peuvent être utilisés. La maladie est invalidante et difficile à traiter. Elle peut exceptionnellement conduire au suicide.


  3 - Acrocyanose


  L’acrocyanose essentielle est un acrosyndrome vasculaire bénin, permanent, bilatéral et débutant à l’adolescence. Les mains et parfois les pieds sont violets, froids, œdémateux et moites. Elle est indolore mais peut être ressentie comme socialement invalidante. Aucun examen complémentaire n’est utile. Le principal diagnostic différentiel est la cyanose secondaire à une ischémie digitale permanente sévère. Dans l’acrocyanose essentielle, les médicaments n’ont pas d’indication. L’ionisation est utile en cas d’hyperhidrose.


   


  2. Acrosyndromes trophiques


  1 - Ischémie digitale permanente


  L’ischémie digitale permanente sévère se caractérise par un doigt froid, algique et cyanique habituellement depuis plusieurs jours. La manœuvre d’Allen confirme le diagnostic d’artériopathie digitale sur un ou plusieurs doigts. L’ischémie digitale peut aboutir à la nécrose pulpaire ou globale (sclérodermie, maladie de Buerger).


  
    
      
        	
          T4 - La manœuvre d’Allen

        
      


      
        	
          Le test d’Allen consiste à observer la recoloration des doigts après une occlusion manuelle des artères du poignet. Après surélévation de la main au-dessus du niveau du cœur, les artères radiale et ulnaire sont comprimées au poignet. Le patient fait quelques mouvements d’ouverture et de fermeture de la main qui devient blanche. La levée de la compression d’une artère permet d’estimer la perfusion d’aval et de démasquer des zones hypoperfusées. Les deux artères sont successivement testées.

        
      

    
  


  Le traitement doit être débuté en urgence en milieu spécialisé. Il y a un risque évolutif vers la nécrose. Le bilan est le même que celui du phénomène de Raynaud secondaire en y associant une recherche de cardiopathie emboligène, de cryoglobulinémie et d’agglutinines froides.


  La mesure de la pression digitale confirme l’ischémie et précise la sévérité.


  2 - Engelure


  Elle se caractérise par des plaques ou papules œdémateuses, prurigineuses, algiques, érythrocyanotiques, siégeant aux orteils ou parfois aux doigts. Les lésions sont volontiers bilatérales et surviennent au froid humide. L’évolution se fait par poussées de deux ou trois semaines vers la guérison spontanée au printemps, avec rechute possible les années suivantes. Une désquamation est fréquemment observée au terme de l’évolution de la lésion. Elle peut se compliquer de bulles hémorragiques et d’ulcérations. Les premières manifestations surviennent le plus souvent à l’adolescence avec une prédominance féminine. Cette affection ne comporte pas de manifestation viscérale ou biologique particulière. Elle est souvent associée à l’acrocyanose essentielle.


  Le diagnostic est clinique et aucun examen complémentaire n’est utile, en l’absence de signes associés évocateurs de vascularite ou de connectivite (arthralgies, photosensibilité, syndrome sec). Le diagnostic différentiel élimine les gelures (exposition au froid intense), le lupus-engelures (en cas de doute faire une recherche de facteurs anti-nucléaires et d’anticorps anti-SSA), l’urticaire au froid, les vascularites et les embolies de cristaux de cholestérol.


  3 - Hématome spontané du doigt


  L’hématome spontané du doigt appelé aussi apoplexie digitale idiopathique est un hématome lié à une rupture d’une veine du doigt souvent favorisée par un microtraumatisme. Le début est brutal et inquiète le malade avec une augmentation de volume et une douleur. L’hématome est visible sous la peau et va évoluer sur une dizaine de jours en passant par les teintes de la biligénie. Il n’y a ni bilan ni traitement spécifique. Il s’agit le plus souvent d’une femme de la quarantaine.


  4 - Le syndrome de l’orteil bleu


  Le syndrome de l’orteil bleu est typiquement une ischémie microcirculatoire sévère à pouls conservés.


  Il s’agit le plus souvent d’embolies de cristaux de cholestérol parties d’un anévrisme ou d’une plaque athéromateuse ulcérée, favorisées par un geste endovasculaire ou un traitement anticoagulant ou thrombolytique. L’orteil est violet ou rouge accompagné d’un livedo et d’un purpura. Les douleurs sont importantes, souvent à type de brûlure.


  Dans les formes systémiques, les embolies de cholestérol peuvent concerner de multiples territoires : rein avant tout mais aussi muscles, œil, cerveau, pancréas. Les enzymes musculaires sont souvent élevées, la créatininémie également et une hyperéosinophilie est souvent associée. La biopsie peut confirmer le diagnostic mais il n’est pas conseillé de la réaliser en zone ischémique. Par contre, le fond d’œil, s’il n’est pas sensible, est utile en montrant les cristaux de cholestérol. Les embolies de cristaux de cholestérol compliquent une athérosclérose sévère.


  D’autres étiologies sont possibles comme les vascularites des petits vaisseaux (périartérite noueuse) et le syndrome d’hyperviscosité qui accompagnent un cancer, une hémopathie ou une dysglobulinémie.


  B17. CAT devant une dissection spontanée des artères cervico-encéphaliques


  Les dissections spontanées des artères cervico-encéphaliques sont la première cause d’AVC ischémique de l’adulte jeune dans les pays occidentaux.


  1. Données anatomopathologiques, épidémiologiques et étiologiques


  
    	La dissection résulte d’un clivage de la paroi artérielle à la suite d’une brèche intimale, responsable d’un hématome de la paroi. Elle touche préférentiellement la carotide interne post-bulbaire ou la vertébrale dans sa portion V3. On distingue les dissections sous-adventicielles ou externes évoluant vers la résorption de l’hématome ou vers un anévrisme, et les dissections sous-intimales sténosantes, volontiers responsables d’accident ischémique par bas débit, thrombose ou embolie. Dans les deux cas, un double chenal artériel peut se former.


    	Les dissections des carotides internes et des vertébrales extra-crâniennes représentent près de 90 % des dissections cervico-encéphaliques. Deux artères peuvent être simultanément touchées. La carotide commune est rarement en cause à l’exception de l’extension d’une dissection de la crosse aortique. Les dissections intracrâniennes (essentiellement artères cérébrales moyennes) sont rares.


    	Leur pathogénie est mal connue. Le rôle de traumatismes, d’efforts violents en apnée et des manipulations cervicales a été rapporté. Une maladie de la paroi artérielle peut être mise en évidence (maladie d’Ehlers-Danlos vasculaire, dysplasie fibro- musculaire).

  


  2. Clinique, diagnostic, évolution


  1 - Clinique


  Dissection de la carotide interne


  La forme typique comprend une triade associant douleur unilatérale (tête, face ou cou), signe de Claude-Bernard-Horner, et ischémie hémisphérique ou rétinienne homolatérale d’apparition secondaire.


  Le déficit neurologique est inaugural sans signe prémonitoire ou d’accompagnement.


  Dissection de la vertébrale


  La forme typique comprend une douleur unilatérale (nuque ou tête) suivie d’un déficit ischémique du territoire vertébro-basilaire homolatéral. Elle peut précéder de deux semaines ou plus l’accident déficitaire (50 % des cas).


  Le déficit neurologique est en règle un syndrome de Wallenberg par ischémie de la région latérale du bulbe.


  2 - Diagnostic


  L’échodoppler couleur cervical est souvent demandé en première intention mais sa sensibilité est limitée. En cas de suspicion de dissection, un échodoppler cervical normal doit toujours être complété par une angio-TDM ou une angio-IRM qui sont les examens de référence.


  3 - Évolution


  Évolution lésionnelle


  En cas d’occlusion de carotide, une reperméabilisation plus ou moins complète se produit spontanément une fois sur deux. En cas de sténose de carotide, sa régression est notée dans plus de 80 % des cas. Une occlusion complète persiste dans un tiers des cas. Le site de l’hématome disséquant évolue rarement vers une lésion anévrismale. Cet anévrisme peut régresser et être source de complications emboliques parfois des années plus tard. L’évolution lésionnelle locale se fait sur 2 à 3 mois sans parallélisme avec la clinique.


  Évolution clinique


  Elle est fonction de la présentation clinique initiale. Les formes avec déficit neurologique grave d’emblée ont un pronostic sombre avec une mortalité de l’ordre de 25 % et des séquelles lourdes une fois sur deux. Les formes avec déficit neurologique mineur ou régressif sont en règle de bon pronostic. Les formes sans signe neurologique sont de pronostic bénin.


  Le risque de récidive est maximal pendant le premier mois, faible à distance en dehors de la maladie d’Ehlers-Danlos vasculaire.


  4 – Étiologie


  La plupart des dissections des artères cervico-encéphaliques sont spontanées. Un bilan étiologique comportant la recherche d’arguments cliniques et anamnestiques en faveur d’une élastopathie héréditaire et un complément d’imagerie (branches viscérales de l’aorte) à la recherche d’une dysplasie fibro-musculaire en se rapprochant du Centre de Compétence « maladies vasculaires rares » (filière FAVAMULTI) le plus proche.


  5 - Traitement


  Le but du traitement est de limiter le risque ischémique et non pas le risque de récidive de dissection. Il existe un consensus professionnel en faveur de l’utilisation de l’héparine dans les dissections de carotides ou de vertébrales sauf en cas de dissection intra-crânienne. Le risque d’accident ischémique est maximal à la phase initiale.


  Sauf cas exceptionnel, il n’y a pas actuellement de place pour la chirurgie. La place des techniques endo-vasculaires est en cours d’évaluation.


  B18. Un purpura


  1. Définition


  Le purpura est une lésion cutanée ou muqueuse résultant d’une extravasation sanguine veinulo-capillaire. La lésion élémentaire est de couleur pourpre, elle ne s’efface pas à la vitropression.


  On lui reconnaît 2 mécanismes :


  
    	anomalie de l’hémostase primaire : thrombopénie le plus souvent ;


    	altération pariétale : purpura vasculaire.

  


  2. Caractères généraux


  Le purpura peut être pétéchial, fait de lésions de petite taille, punctiformes ou lenticulaires. Il peut être ecchymotique, avec de larges placards à contours irréguliers. Le purpura peut également être infiltré, nodulaire, pustuleux ou nécrotique.


  Il est important de rechercher des signes associés : rash maculo-papuleux, urticaire, bulles, nodule ou livedo. L’examen clinique doit également rechercher une localisation muqueuse (examen de la bouche). L’existence d’une fièvre, d’une altération de l’état général, d’arthralgies, de neuropathie périphérique ou de douleurs abdominales permet d’orienter le diagnostic étiologique.


  Le premier examen biologique à réaliser est la numération plaquettaire. Cet examen permet d’identifier rapidement les purpuras thrombopéniques.


  1 - Purpura thrombopénique


  Caractères


  Il est le plus souvent diffus, cutanéomuqueux. Le chiffre de plaquettes est habituellement < 50 000/mm3 (50 G/L).


  Causes


  La thrombopénie peut être d’origine centrale ou périphérique. Le myélogramme est l’examen-clé. La présence de mégacaryocytes permet de retenir une origine périphérique.


  
    	causes centrales : aplasies d’origine maligne ou médicamenteuse ;


    	causes périphériques : purpura thrombopénique immunologique.

  


  Signes de gravité


  
    	Signes neurologiques (déficit focal, confusion), saignements digestifs. Dans ces cas, le pronostic vital est engagé ;


    	hémorragies muqueuses : bulles hémorragiques endobuccales, gingivorragies, épistaxis ;


    	hématurie ;


    	hémorragies au fond d’œil ;


    	plaquettes < 5 000/mm3 (5 G/L).

  


  2 - Les purpuras non thrombopéniques


  a - Les purpuras thrombopathiques


  Le taux de plaquettes est normal mais leur fonction est altérée (thrombasthénie de Glanzmann).


  b - Les purpuras vasculaires


  Ils sont en relation avec une lésion de la paroi vasculaire responsable d’une extravasation des hématies.


  
    	Les plus fréquents sont le purpura sénile de Bateman et le purpura des corticothérapies prolongées. La sénescence ou la corticothérapie entraînent des altérations du tissu de soutien et provoquent un purpura le plus souvent ecchymotique, volontiers post- traumatique avec atrophie cutanée.


    	Les purpuras traumatiques sont aussi très fréquents (sangle de sac, traumatisme sportif…). Ils sont souvent en vibice. Un interrogatoire rigoureux les mets facilement en évidence.


    	Les autres causes des purpuras vasculaires sont multiples et potentiellement graves.

  


  Le purpura est pétéchial, nodulaire ou nécrotique, en règle sans hémorragie muqueuse, volontiers renforcé à l’orthostatisme (siégeant aux membres inférieurs). Il est infiltré et palpable.


  Purpura dans un contexte infectieux


  
    	Purpura fulminans méningococcique. C’est une urgence vitale, le plus souvent pédiatrique ;


    	Purpura des endocardites et des septicémies ;


    	Purpura du syndrome malin des maladies éruptives (varicelle, rougeole).

  


  Purpura vasculaire au cours des vascularites


  Le type en est le purpura rhumatoïde. Il associe, le plus souvent chez l’enfant, un purpura infiltré siégeant aux membres inférieurs, des arthralgies, des douleurs abdominales et une atteinte rénale potentielle qui en fait le pronostic. Les autres vascularites systémiques (granulomatose avec polyangéite, polyangéites microscopiques, périartérite noueuse, granulomatose éosinophilique avec polyangéite, cryoglobulinémie) s’accompagnent de signes systémiques qui permettent d’évoquer le diagnostic. Les purpuras vasculaires sont plus rares au cours des connectivites (lupus érythémateux disséminé, syndrome de Gougerot-Sjögren, polyarthrite rhumatoïde).


  Purpura vasculaire médicamenteux


  La notion de prise médicamenteuse doit faire rechercher sa responsabilité dans les cas de purpura vasculaire non étiqueté. L’intervalle entre la prise médicamenteuse et le purpura peut aller jusqu’à 3 semaines.


  La biopsie d’une lésion récente permet d’affirmer le mécanisme vasculaire et parfois d’en préciser la cause.


  
    
  


  C01. Maladies auto-immunes systémiques : généralités


  1. Définition


  Les maladies auto-immunes (MAI) sont dues à une réaction immunitaire dirigée contre les constituants du soi et sont caractérisées par l’existence d’auto-anticorps. Ces maladies sont classiquement divisées en deux grands groupes :


  
    	les MAI spécifiques d’organe (anémie de Biermer, thyroïdite de Hashimoto, diabète de type 1…) ;


    	les MAI non spécifiques d’organe, d’expression systémique.

  


  C’est ce deuxième groupe que nous étudierons plus particulièrement. Il com­prend essentiellement les connectivites et certaines vascularites avec auto-anticorps (granulomatose avec poly-angéite (Wegener), poly-angéite microscopique).


  2. Épidémiologie


  Les MAI systémiques sont rares, à l’exception de la polyar­thrite rhumatoïde. La prépondérance féminine est nette. L’âge de sur­venue est compris entre 20 et 50 ans. Toutefois une MAI systémique peut survenir à tout âge de la vie, y compris chez l’enfant et le vieillard.


  3. Pathogénie


  La cause des MAI est mal connue. Plusieurs facteurs sont suspectés :


  
    	des facteurs génétiques : 10 % de formes familiales dans le lupus érythémateux aigu systémique, sur-représentation de certains allèles HLA DR (DR1 et DR4) dans la polyarthrite rhumatoïde (PR), déficit en certaines fractions du complé­ment s’accompagnant de complications infectieuses mais également de MAI (lupus) ;


    	des facteurs d’environnement : infections virales (VHB pour certaines péri-artérites noueuses, VHC pour les cryoglobulinémies), médicaments : lupus induits (β-bloquants, interféron α), toxiques : silice et solvants dans la sclérodermie systémique ;


    	des facteurs intrinsèques : hormones sexuelles (aggravation du lupus en fin de grossesse et rémission lors de la ménopause), cancers : 20 % des dermatomyosites de l’adulte sont associées à un cancer et peuvent le révéler.

  


  4. Diagnostic


  Le tableau clinique de MAI systémique est souvent polymorphe. Les signes cliniques sont peu spécifiques mais leur association est évocatrice. Cette approche est à la base de la construction des critères internationaux diagnostiques. Ils ont surtout pour but de classer correctement les patients dans le cadre d’études prospectives, mais peuvent servir de point de repère en pratique clinique (tableau T1).


  Les anticorps anti-nucléaires sont des outils importants pour le diagnostic mais ils peuvent être positifs à taux faible chez des personnes saines (notamment sujets âgés), et leur présence à taux élevé ne permet d’orienter vers un diagnostic précis que si leur cible antigénique est précisée. Les anticorps anti-nucléaires peuvent reconnaître l’ADN natif ou des constituants irrégulièrement répartis dans le noyau : anticorps anti-ECT ou anti-antigènes nucléaires solubles (anti-SSA, SSB, RNP, JO1, Sm, Scl70). La recherche des anticorps anti-nucléaires s’effectue en immunofluorescence (homogène dans le cas d’anticorps anti-ADN, mouchetée pour les anticorps anti-ECT). Certains types d’anticorps anti-nucléaires ont une grande spécificité pour le diagnostic d’une MAI (tableau T2).


  Le facteur rhumatoïde est un élément important du diagnostic de PR sans en être spécifique (facteur rhumatoïde positif chez 5 % des sujets sains et fréquent dans le syndrome de Gougerot-Sjögren).


  
    
      
        	
          T1 - Critères de maladies auto-immunes systémiques

        
      


      
        	
          Polyarthrite rhumatoïde (ACR Eular 2009 - score ≥ 6)

        
      


      
        	
          Type d’atteinte articulaire (0-5)

        
      


      
        	
          1 articulation moyenne ou grosse

        

        	
          0

        
      


      
        	
          2-10 articulations moyennes ou grosses

        

        	
          1

        
      


      
        	
          1-3 petites articulations

        

        	
          2

        
      


      
        	
          4-10 petites articulations

        

        	
          3

        
      


      
        	
          > 10 articulations (au moins 1 petite articulation)

        

        	
          5

        
      


      
        	
          Sérologie (0-3)

        
      


      
        	
          Ni facteur rhumatoïde ni anticorps antipeptides citrullinés

        

        	
          0

        
      


      
        	
          Au moins un test faiblement positif

        

        	
          2

        
      


      
        	
          Au moins un test fortement positif

        

        	
          3

        
      


      
        	
          Durée de la synovite (0-1)

        
      


      
        	
          < 6 semaines

        

        	
          0

        
      


      
        	
          > 6 semaines

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Marqueurs de l’inflammation (0-1)

        
      


      
        	
          Ni CRP ni VS élevée

        

        	
          0

        
      


      
        	
          CRP ou VS élevée

        

        	
          1

        
      

    
  


   


  
    
      
        	
          Lupus érythémateux systémique (critères EULAR/ACR 2019)

        
      


      
        	
          
            	Fièvre : 2 points


            	Leucopénie : 3 points


            	Thrombopénie : 4 points


            	Hémolyse auto-immune : 4 points


            	Délire : 2 points


            	Psychose : 3 points


            	Convulsions : 5 points


            	Alopécie non cicatricielle : 2 points


            	Érosion buccale : 2 points


            	Lésions cutanées de lupus aigu (rash malaire...) : 6 points


            	Épanchement pleural ou péricardique : 5 points


            	Péricardite aiguë : 6 points


            	Atteinte articulaire : 6 points


            	Protéinurie > 0.5 g/24h : 4 points


            	Glomérulonéphrite lupique classe II ou V : 8 points


            	Glomérulonéphrite lupique classe III ou IV : 10 points


            	Anti-cardiolipines ou anti-β2GP1 ou anticoagulant circulant : 2 points


            	C3 ou C4 : 3 points


            	C3 et C4 : 4 points


            	Anti-ADN natif ou anti-Sm : 6 points

          

        
      

    
  


  La présence d'un total supérieur ou égal à 10 permet d'affirmer l'existence d'un lupus systémique avec une sensibilité de 96 % et une spécificité de 93 %.


   


  
    
      
        	
          Polymyosite, dermatomyosite : critères de Bohan et Peter (3 des 4 premiers critères : polymyosite, si atteinte cutanée en plus : dermatomyosite)

        
      


      
        	
          • déficit musculaire bilatéral et symétrique des ceintures
• élévation des CPK
• syndrome myogène à l’EMG
• biopsie musculaire caractéristique
• signes cutanés caractéristiques

        
      


      
        	
          Syndrome de Gougerot-Sjögren (critères américano-européens, 2012 : diagnostic si 2 des 3 critères suivants)

        
      


      
        	
          • anticorps anti-SSA/anti-SSB, avec deux options : positivité des anti-SSA ou anti-SSB, ou positivité du facteur rhumatoïde associé à des anticorps anti-nucléaires à taux élevé
• sécheresse oculaire objective
• biopsie de glandes salivaires : classe III ou IV de Chisholm

        
      


      
        	
          Syndrome de Sharp (critères de Kahn et Appelboom 1990 : 2 critères majeurs + 2 mineurs)

        
      


      
        	
          • critères majeurs : anticorps anti-RNP à taux élevé, phénomène de Raynaud
• critères mineurs : synovite, myosite, doigts boudinés

        
      

    
  


   


  
    
      
        	
          T2 – anticorps anti-nucléaires : orientation diagnostique

        
      


      
        	
          • Anti-ADN natif : lupus érythémateux systémique
• Anti-Sm : 30 % des lupus érythémateux systémiques (faible sensibilité, mais très spécifique)
• Anti-RNP : 100 % des syndromes de Sharp
• Anti-SSA et SSB : syndrome de Gougerot-Sjögren, certains lupus érythémateux systémiques
• Anti-Jo1, PL7, PL12 : syndrome des anti-synthétases
• Anti-Mi2, anti-SAE, anti-TIF1-gamma, anti-NXP2, anti-MDA5 : dermatomyosites
• Anti-U1RNP, anti-RO52, anti-RO60 anti-SSB, anti-Ku Anti-PMScl : myosites 
• Anti-SRP, anti HMG-CoA : myosites nécrosantes
• Anti-Scl70 : sclérodermies diffuses
• Anti-RNA polymerase III : sclérodermies systémiques à risque de crise rénale
• Anti-centromère : sclérodermies limitées
• Anti-histones : 65 % des lupus érythémateux médicamenteux
• Anti-nucléosomes : lupus érythémateux systémique

        
      

    
  


  5. Traitement


  En l’absence de traitement étiologique, la thérapeutique des MAI systémiques repose sur des traitements immunosuppresseurs ou immunomodulateurs. Le traitement symptomatique joue un rôle d’appoint non négligeable (anti-inflammatoires non stéroïdiens, antalgiques).


  
    	La plupart des lupus érythémateux systémiques nécessite un traitement anti-malarique de synthèse et des corticoïdes, associés dans les formes graves (glomérulonéphrite proliférative diffuse, neurolupus…) à un traitement immunosuppresseur (cyclophosphamide, azathioprine, mycophénolate mofétil).


    	Le traitement de la polyarthrite rhumatoïde est spécifique (anti-inflammatoires non stéroïdiens, méthotrexate, anti-TNF, anti-CD20, anti-IL6, anti-JAK et corticoïdes à faible dose).


    	La dermatopolymyosite nécessite habituellement une corticothérapie prolongée, souvent associée à des immunosuppresseurs ou aux immunoglobulines intraveineuses dans les formes graves.

  


  Les biothérapies occupent une place de plus en plus importante dans le traitement de ces maladies.


  C02. Sclérodermie systémique


  La sclérodermie tire son appellation de la fibrose cutanée qui la caractérise. Par opposition aux sclérodermies localisées, purement dermatologiques, la sclérodermie systémique est une maladie auto-immune à expression vasculaire et fibrosante, qui peut évoluer vers des complications graves. Sa prévalence est d’environ 1 cas pour 5 000 personnes (4 femmes pour 1 homme). La maladie débute le plus souvent entre 30 et 50 ans par un phénomène de Raynaud.


  1. Définition


  
    
      
        	
          Les critères ACR 2013 de sclérodermie (sclérodermie si score > 9)

        
      


      
        	
          Items

        

        	
          Sous-items

        

        	
          Poids/score

        
      


      
        	
          Épaississement cutané des doigts des 2 mains s’étendant jusqu’aux MCP


          Épaississement des doigts
(retenir le score le plus élevé)

        

        	
           


           


          Doigts augmentés de volume


          Ensemble des doigts, 
de la distalité jusqu’aux MCP

        

        	
          9


           


          2


           


          4

        
      


      
        	
          Lésion pulpaire


          (retenir le score le plus élevé)

        

        	
          Ulcère pulpaire


          Cicatrices déprimées

        

        	
          2


          3

        
      


      
        	
          Télangiectasies

        

        	
           

        

        	
          2

        
      


      
        	
          Capillaroscopie anormale

        

        	
           

        

        	
          2

        
      


      
        	
          Hypertension pulmonaire et/ou atteinte pulmonaire interstitielle

        

        	
           

        

        	
          2

        
      


      
        	
          Phénomène de Raynaud

        

        	
           

        

        	
          3

        
      


      
        	
          Anticorps : anticentromère, 
antitopo-isomérase I (antiScl70), 
anti ARN polymérase III

        

        	
           

        

        	
          3

        
      

    
  


  MCP : articulations métacarpophalangiennes


  
    
      
        	
          Les critères de LeRoy et Medsger permettent de prendre en compte les formes précoces :

        
      


      
        	
          • phénomène de Raynaud,
• paysage capillaroscopique sclérodermique ou anticorps anti-noyau spécifiques (anticentromère, antiScl70, anti RNA pol III).

        
      

    
  


  2. Clinique


  L’étendue de la sclérose cutanée au cours de la première année d’évolution permet d’identifier 2 formes cliniques de pronostic différent :


  
    	sclérodermie systémique limitée (sclérodactylie ne dépassant pas les articulations métacarpo-phalangiennes), moins agressive mais comportant un risque d’hypertension pulmonaire ;


    	et sclérodermie systémique diffuse (touchant le tronc), caractérisée par des atteintes viscérales.

  


  Quelle que soit la forme clinique, le premier signe de la maladie est un phénomène de Raynaud qui précède les autres manifestations de quelques semaines à plus de 10 ans. Ce phénomène de Raynaud est sévère, bilatéral, typiquement avec atteinte des pouces, présence d’une phase asphyxique prolongée (bleue), absence de rémission estivale. Des ulcérations pulpaires sont associées dans la moitié des cas. De petite taille mais très douloureuses, elles laissent souvent une petite cicatrice rétractile.


  
    	Dans les formes limitées, la sclérose cutanée se traduit par une sclérodactylie avec peau adhérente aux plans profonds qui limite les mouvements articulaires et entraîne des rétractions digitales en flexion. Les lésions viscérales sont plus tardives et évoluent lentement à l’exception de l’hypertension pulmonaire qui survient dans 10 % des cas, parfois brutalement, et à laquelle il faut penser devant toute dyspnée inexpliquée chez un patient sclérodermique.


    	Dans les formes diffuses, la sclérose cutanée s’étend rapidement des extrémités vers la racine des membres et touche le tronc. L’atteinte viscérale est précoce et met rapidement en jeu le pronostic vital, par le biais d’une atteinte pulmonaire interstitielle fibrosante, d’une atteinte digestive extensive (troubles moteurs et syndrome de malabsorption), d’une atteinte cardiaque et plus rarement d’une atteinte vasculaire rénale déclenchée par la corticothérapie (crise rénale : hypertension artérielle maligne, anémie micro-angiopathique et glomérulopathie avec insuffisance rénale sévère). L’hypertension pulmonaire complique aussi les formes diffuses.

  


  Dans les formes limitées et diffuses s’associent volontiers des télangiectasies des mains, du visage et de la muqueuse buccale et des calcifications sous-cutanées et tendineuses.


  3. Diagnostic


  Le diagnostic de la maladie est évident dans les formes extensives ou anciennes, du fait de l’atteinte cutanée caractéristique. Il est beaucoup plus délicat chez les patients vus précocement. C’est ainsi que devant tout phénomène de Raynaud, la recherche des signes cutanés mentionnés plus haut est importante, et doit être systématiquement associée à une capillaroscopie péri-unguéale et à la recherche d’anticorps anti-nucléaires.


  
    	La capillaroscopie péri-unguéale permet de détecter de manière non invasive une micro-angiopathie spécifique des sclérodermies systémiques. Cette micro-angiopathie est caractérisée par l’existence de méga-capillaires (50 μm) associés à une raréfaction et à une désorganisation de l’architecture capillaire. Elle est très précoce et constitue la manière la plus fiable de détecter les phénomènes de Raynaud à risque d’évolution vers une sclérodermie systémique avérée qui survient en moyenne 5 à 10 ans plus tard. La prédominance des mégacapillaires ou de la destruction du lit capillaire est utile pour évaluer le pronostic.


    	Les anticorps anti-nucléaires sont positifs dans la plupart des cas. La fluorescence est le plus souvent nucléolaire, mouchetée ou de type anti-centromérique. Les anticorps anti-centromères sont trouvés dans environ 60 % des cas et sont liés aux formes limitées. Les anticorps anti-topo-isomérase 1 (anti-Scl70) sont plus rares (20 %) mais témoignent d’un pronostic plus réservé et d’un risque plus grand d’atteinte pulmonaire interstitielle. Les anticorps anti-RNA polymérase III sont associés à un risque élevé de crise rénale.

  


  4. Surveillance


  Tout patient atteint de sclérodermie systémique doit avoir un bilan annuel pour dépister une hypertension pulmonaire et une pneumopathie interstitielle fibrosante. Ce bilan comprend :


  
    	un examen clinique avec mesure du score cutané (score de Rodnan modifié) (tableau T1) ;


    	un test de marche de 6 minutes ;


    	un bilan biologique ;


    	un ECG ;


    	une échocardiographie ;


    	des épreuves fonctionnelles respiratoires avec mesure de DLCO.

  


  D’autres explorations peuvent être réalisées en fonction de l’orientation clinique.


  5. Traitement


  Il n’existe pas de traitement de fond validé dans la sclérodermie systémique. La corticothérapie est contre-indiquée à doses supérieures à 10 mg/jour même pour une courte durée, car elle est le facteur de risque le plus important de crise rénale.


  Les traitements sont guidés par le type d’atteinte d’organe.


  Le traitement de l’atteinte cutanée sévère repose sur des immunosuppresseurs (cyclophosphamide (Endoxan®), mycophénolate mofetil (Cellcept®), méthotrexate). L’utilisation des immunoglobulines polyvalentes intraveineuses est en cours d’évaluation. L’autogreffe de cellules souches a montré des résultats encourageants mais ne doit être réservée qu’à des patients atteints de formes particulièrement agressives de la maladie.


  Le traitement de l’atteinte pulmonaire interstitielle sévère repose sur les immunosupresseurs comme le cyclophosphamide (Endoxan®), mycophénolate mofetil (Cellcept®), les biothérapies comme le tocilizumab (Roactemra) ou le rituximab (Mabthera®) ou de façon plus récente par des agents anti-fibrosants comme le Nintedanib (Ofev®).


  L’hypertension pulmonaire peut être traitée per os [bosentan (Tracleer®), sildénafil (Revatio®), ambrisentan (Volibris®), macitentan (Opsumit®)], en perfusion continue [époprosténol (Flolan®)], en perfusion sous-cutanée [trépostinil (Remodulin®)], par aérosols [iloprost (Ventavis®)].


  La crise rénale doit être traitée par inhibiteurs de l’enzyme de conversion à forte dose.


  Les ulcères digitaux et les ischémies digitales justifient un traitement par analogue de la prostacycline [iloprost intraveineux (Ilomédine®)]. Le bosentan (Tracleer®) est indiqué dans la prévention des récidives d’ulcère digital pulpaire.


  La prise en charge du phénomène de Raynaud repose sur les mesures de protection contre le froid, l’utilisation d’émollients, le sevrage tabagique et la prescription d’inhibiteurs calciques.


  Le traitement du reflux gastro-oesophagien, qui est quasi systématique dans la maladie, repose sur les inhibiteurs de la pompe à protons. La recherche et le traitement d’une pullulation microbienne sont parfois nécessaires.


  La rééducation et l’ergothérapie sont importantes dans la prise en charge du patient sclérodermique : elles visent à éviter les rétractions cutanées, notamment des mains, et à améliorer les capacités fonctionnelles et l’autonomie.


  En cas d’atteinte pulmonaire interstitielle ou de traitement immunosuppresseur, la vaccination anti-grippale annuelle et anti-pneumococcique (tous les 5 ans) doit être réalisée. En cas d’ulcération digitale, il faut penser à vérifier le statut anti-tétanique.


  L’éducation thérapeutique structurée a toute sa place dans cette pathologie chronique potentiellement grave et source de handicaps et notamment au travail.


  C03. Syndrome des anticorps anti-phospholipides


  1. Définition


  La définition du syndrome des anti-phospholipides (SAPL) répond à des critères internationalement reconnus (critères de Sydney). Le SAPL est défini par l’association de manifestations cliniques caractéristiques et de la présence persistante d’anticorps anti-phospholipides (APL). Un taux modéré d’anticorps anti-phospholipides est souvent fugace et non pathogène.


  Critères de Sydney (2006)


  T1 - critères de classification révisés du syndrome des antiphospholipides (critères de Sydney)


  
    
      
        	
          Présence d’un SAPL si l’un au moins des critères cliniques et l’un au moins des critères biologiques sont mis en évidence :

        
      


      
        	
          Critères cliniques

        
      


      
        	
          Thrombose


          Un ou plusieurs épisodes symptomatiques de thrombose artérielle, veineuse ou d’un petit vaisseau dans n’importe quel tissu ou organe. Cette thrombose doit être objectivée par une stratégie diagnostique validée (c’est-à-dire confirmée par un aspect caractéristique d’un examen d’imagerie de référence ou d’un examen histopathologique). Dans cette dernière situation, il doit s’agir d’une thrombose sans inflammation significative de la paroi vasculaire.
 

        
      


      
        	
          Manifestations obstétricales


          


          
            	Une ou plusieurs morts fœtales inexpliquées (fœtus morphologiquement normal) à la 10e semaine de gestation ou au-delà (morphologie normale établie par échographie ou examen direct), ou


            	Une ou plusieurs naissances prématurées d’un nouveau-né morphologiquement normal avant la 34e semaine de gestation à cause 

            
              	d’une éclampsie ou d’une pré-éclampsie grave ou


              	de signes reconnus d’insuffisance placentaire ou

            



            	Au moins 3 avortements spontanés consécutifs avant la 10e semaine de gestation sans cause anatomique ou hormonale maternelle et sans cause chromosomique maternelle ou paternelle.

          


          

        
      


      
        	
          Critères biologiques

        
      


      
        	
          Présence d’un anticoagulant circulant (“lupus anticoagulant” - LA), à 2 reprises au moins espacées de 12 semaines, mis en évidence en suivant les recommandations de l’International Society of Thrombosis and Haemostasis (ISTH)


          Anticorps anticardiolipides (aCL) d’isotype IgG et/ou IgM dans le sérum ou le plasma, avec un titre moyen ou élevé (> 40 GPL ou MPL, ou > 99ème percentile), présents à 2 reprises au moins avec des mesures espacées de 12 semaines ou plus, par ELISA standardisé


          Anticorps anti-β2 glycoprotéine-I d’isotype IgG et/ou IgM dans le sérum ou le plasma, avec un titre moyen ou élevé (> 40 GPL ou MPL, ou > 99ème percentile), présents à 2 reprises au moins avec des mesures espacées de 12 semaines ou plus, par ELISA standardisé

        
      

    
  


  2. Clinique


  Le SAPL se définit cliniquement par deux types de manifestations caractéristiques : les thromboses et les manifestations obstétricales. Le SAPL est dit primaire lorsqu’il n’est pas associé à une autre maladie auto-immune. Lorsqu’il est secondaire, il est le plus souvent associé à un lupus érythémateux aigu disséminé (LEAD).


  1 - Thromboses


  Tous les types de vaisseaux peuvent être atteints. Les thromboses les plus fréquentes sont veineuses, parfois spontanées mais elles peuvent aussi être artérielles. Deux fois sur trois, les récidives se font dans le même secteur vasculaire, veineux ou artériel. Tous les territoires peuvent être atteints y compris cerveau, moelle épinière, rétine, surrénales.


  2 - SAPL obstétricaux


  Il s’agit avant tout des pertes fœtales : une mort fœtale après la 10e semaine de grossesse suffit à évoquer un SAPL obstétrical. Les fausses couches précoces (avant la 10e semaine), pour être évocatrices, doivent être au moins au nombre de 3.


  Le mécanisme est souvent vasculaire par thrombose des vaisseaux utéroplacentaires.


  D’autres pathologies obstétricales peuvent être révélatrices d’un SAPL : hématome rétroplacentaire, retard de croissance intra-utérin, pré-éclampsie.


  3 - Autres atteintes


  Atteinte cardiaque :


  épaississements valvulaires voire endocardite de Liebmann Sacks.


  Atteinte cutanée :


  livedo racemosa, nécroses digitales par thromboses des petits vaisseaux.


  Atteinte hématologique :


  thrombopénie périphérique, généralement peu préoccupante et asymptomatique mais parfois associée à un purpura thrombopénique grave, anémie hémolytique.


  Atteinte neurologique


  Myélite transverse, chorée, épilepsie.


  Le SAPL catastrophique est une entité heureusement exceptionnelle, définie par l’atteinte microcirculatoire d’au moins 3 organes ou tissus, en moins d’une semaine, pouvant provoquer une défaillance multi-viscérale, conduisant habituellement les malades en réanimation avec une mortalité de 50 %. Le traitement fait appel aux anticoagulants, aux corticoïdes, aux immunoglobulines polyvalentes intraveineuses, aux plasmaphérèses et aux immunosuppresseurs dont l’efficacité est inconstante.


  3. Biologie


  La mise en évidence d’un APL doit être interprétée avec prudence en raison des problèmes de reproductibilité des différents tests utilisés. Des faux positifs (taux d’APL transitoirement élevés et non pathogènes) sont possibles au cours d’infections virales, de la prise de certains médicaments, et en cas de cancers. La mise en évidence des APL peut faire appel à deux types de tests : des tests de coagulation (anticoagulant circulant lupique) et des tests immunologiques (anticorps anti-cardiolipines et anti-ß2GP1).


  
    	Les tests de coagulation comprennent la mesure du temps de céphaline avec activateur (TCA). Son allongement n’est pas constant avec les réactifs habituels. Plusieurs réactifs (TCA sensibilisé, venin de vipère Russell) explorant des voies différentes de la coagulation, doivent être utilisés en dépistage. La présence d’un inhibiteur phospholipide-dépendant doit être prouvée par l’absence de correction des temps de coagulation avec le mélange patient + témoin. Enfin il faut réaliser un test de confirmation prouvant la dépendance aux phospholipides. Cette démarche permet d’établir la présence d’un anticoagulant circulant de type lupique (lupus anticoagulant = LA = anticoagulant circulant = anti-prothrombinase).


    	Les tests immunologiques comprennent la recherche d’anticorps anti-cardiolipines IgG et IgM. Il est aussi possible de détecter en ELISA les anticorps anti-ß2-GP1 IgG et IgM, l’APL reconnaissant soit la ß2-GP1, soit le complexe phospholipide-ß2-GP1. Pour les 2 tests, le seuil de positivité est établi au 99e percentile d’une population témoin.

  


  Ces tests biologiques sont complexes et nécessitent une expertise particulière dans la réalisation et l’interprétation, certaines notions sont essentielles :


  
    	la présence d’un LA ou d’un anti-ß2-GP1 est particulièrement associée aux thromboses et la positivité d’un seul test suffit pour le critère biologique ;


    	la positivité des 3 tests chez un patient indique un risque thrombotique particulièrement élevé ;


    	l’absence d’allongement du TCA n’exclut pas toujours la présence d’APL ;


    	la persistance dans le temps des anticorps doit toujours être vérifiée avant de parler de SAPL (contrôle à 3 mois) afin d’éliminer les APL transitoires observés dans les maladies infectieuses notamment.

  


  4. Traitement


  Le traitement des thromboses du SAPL fait appel aux anticoagulants (HBPM, AVK par la suite). Les anticoagulants oraux directs ne sont pas indiqués en première intention. Pour la maladie thrombo-embolique veineuse, les modalités du traitement AVK sont : INR cible entre 2 et 3, traitement prolongé en l’absence de contre-indication compte tenu du taux très élevé de récidive. En cas de récidive thrombotique malgré le traitement AVK, un INR cible > 3 est recommandé.


  En cas d’atteinte artérielle du fait d’un risque de récidive plus important, l’ajout d’aspirine avec une cible INR entre 2 et 3 ou un INR d’emblée entre 3 et 4 sont recommandés.


  En cas de grossesse chez une femme ayant un SAPL obstétrical sans antécédent thrombotique, une héparine de bas poids moléculaire à dose prophylactique est prescrite et associée à l’aspirine. L’utilisation de l’hydroxychloroquine est également prometteuse dans cette indication.


  Chez un patient lupique avec APL qui n’a jamais eu de manifestation thrombotique, une prévention est proposée par l’aspirine à dose anti-plaquettaire, en l’absence de risque hémorragique augmenté (lié à une thrombopénie par exemple) et au cas par cas en fonction des facteurs de risque cardiovasculaire associés.


  Dans tous les cas, le strict contrôle des facteurs de risque cardiovasculaire doit être la règle afin de limiter le risque de récidive et l’athérome précoce associé à cette pathologie.


  Quand rechercher un SAPL ?


  Dans les situations suivantes, surtout si elles sont associées entre elles :


  
    	thrombose veineuse non provoquée ou de site inhabituel chez un patient jeune ;


    	thrombose artérielle en l’absence de maladie athéromateuse ;


    	thrombose veineuse et thrombose artérielle concomitantes ;


    	récidive thrombotique malgré traitement adapté ;


    	thrombose chez une patiente lupique ;


    	une mort fœtale tardive ou 3 fausses couches précoces.

  


  C04. Vascularites systémiques


  Les vascularites systémiques sont définies par une atteinte inflammatoire de la paroi, des artères, des veines et des capillaires. Elles peuvent être primitives ou secondaires à des infections ou à d’autres maladies systémiques.


  1. Classification des Vascularites


  La conférence internationale de Consensus de Chapel Hill (2013) a proposé une nomenclature qui classe les vascularites en fonction de la taille des vaisseaux atteints, de leur caractère « non nécrosantes » ou « nécrosantes », de la présence d’anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires neutrophiles (ANCA). Le groupe français d’étude des vascularites (GFEV) a proposé en 2014 la classification suivante.


  1 - VASCULARITES DES VAISSEAUX DE GROS CALIBRE


  
    	Artérite à cellules géantes (artérite temporale ou maladie de Horton)


    	Artérite de Takayasu

  


  2 - VASCULARITES DES VAISSEAUX DE MOYEN CALIBRE


  
    	Périartérite noueuse


    	Maladie de Kawasaki

  


  3 - VASCULARITES ASSOCIÉES AUX ANCA (PETIT CALIBRE)


  
    	Granulomatose avec polyangéite (Wegener)


    	Granulomatose éosinophilique avec polyangéite (syndrome de Churg et Strauss)


    	Polyangéite microscopique

  


  4 - AUTRES VASCULARITES


  
    	Vascularite à IgA (purpura rhumatoïde de Schönlein-Henoch)


    	Maladie de Buerger (voir chapitre correspondant)*


    	Cryoglobulinémies


    	Vascularites associées aux cancers et hémopathies

  


  * La maladie de Buerger est une artériopathie non athéromateuse de cause inconnue dont l’appartenance aux vascularites est discutée.


  Bien que les vascularites soient classées en fonction du diamètre des vaisseaux les plus fréquemment atteints, les formes de chevauchement sont nombreuses.


  1- Vascularites des Vaisseaux de Gros Calibre


  Artérite à cellules géantes (maladie de Horton) :


  Artérite granulomateuse de l’aorte et de ses principales branches atteignant avec prédilection les artères du territoire céphalique, principalement l’artère temporale.


  Artérite de Takayasu :


  Artérite granulomateuse de l’aorte, de ses principales branches et des artères pulmonaires.


  2 - Vascularites des Vaisseaux de Moyen Calibre


  Périartérite noueuse :


  Vascularite nécrosante des artères de moyen et de petit calibre avec des lésions segmentaires et transmurales siégeant volontiers aux bifurcations artérielles avec possibles anévrysmes.


  Critères de classification de l’American College of Rheumatology (1990)


  Chez un sujet atteint de vascularite, la présence de 3 des 10 critères suivants permet le classement comme périartérite noueuse :


  
    	amaigrissement > 4 kg ;


    	livedo reticularis ;


    	douleur ou sensibilité testiculaire ;


    	myalgies diffuses, faiblesse musculaire, sensibilité des membres inférieurs ;


    	mono- ou polyneuropathie ;


    	pression artérielle diastolique > 90 mmHg ;


    	insuffisance rénale (créatininémie ≥ 132 μmol/L, urée > 14,3 mmol/L) ;


    	marqueurs sériques de l’hépatite B (antigène HBs ou anticorps anti-HBs) ;


    	anomalies artériographiques (anévrismes et/ou occlusions des artères viscérales) ;


    	biopsie d’une artère de petit ou moyen calibre montrant la présence de polynucléaires dans la paroi artérielle.

  


  Maladie de Kawasaki :


  Vascularité intéressant les vaisseaux de moyen calibre associée à un syndrome adéno- cutanéo-muqueux fébrile avec atteinte fréquente des artères coronaires sous forme de lésions anévrismales qui en font toute la gravité. L’affection survient habituellement chez le nourrisson et l’enfant de moins de 5 ans. Le traitement associe aspirine et immunoglobulines polyvalentes qui ont amélioré grandement le pronostic.


  3 - Vascularites à ANCA (petit calibre)


  La recherche d’ANCA est aujourd’hui indispensable au diagnostic et à la classification des vascularites nécrosantes.


  Les ANCA sont des anticorps dirigés contre des antigènes du cytoplasme des polynucléaires neutrophiles et des monocytes. Ils sont présents dans un groupe limité de vascularites, qui sont toutes des vascularites des vaisseaux de petit calibre : granulomatose avec polyangéite (Wegener), polyangéite microscopique et granulomatose éosinophilique (Churg et Strauss). Leur spécificité pour le groupe des vascularites nécrosantes systémiques ou des glomérulonéphrites rapidement progressives est très élevée.


  Deux principaux types d’ANCA sont différenciés par l’aspect de l’immunofluorescence :


  
    	une fluorescence cytoplasmique des polynucléaires neutrophiles, appelée c-ANCA ;


    	une fluorescence périnucléaire des polynucléaires, appelée p-ANCA.

  


  Les 2 principaux antigènes connus sont la protéinase3 (PR3) et la myéloperoxydase (MPO), contenues dans les granulations des polynucléaires neutrophiles et des monocytes. La protéinase3 est l’antigène reconnu par la majorité des c-ANCA spécifiques de la granulomatose avec polyangéite (Wegener), et la myéloperoxydase, l’antigène reconnu par la majorité des p-ANCA présents dans la granulomatose éosinophilique (Churg et Strauss) et la polyangéite microscopique.


  Granulomatose avec polyangéite (Wegener) :


  Granulomatose des voies aériennes supérieures, du poumon et des reins ; vascularite nécrosante des vaisseaux de petit et de moyen calibres (capillaires, veinules, artérioles, artères) avec granulomes ; glomérulonéphrite nécrosante segmentaire et focale avec prolifération extracapillaire ; ANCA dans 90 % des cas ; ANCA de type cANCA PR3.


  Critères de classification de l’American College of Rheumatology (1990)


  Chez un sujet atteint de vascularite, la présence de 2 des 4 critères suivants permet le classement comme granulomatose avec polyangéite :


  
    	inflammation nasale ou orale (épistaxis, ulcérations buccales ou faciales douloureuses) ;


    	anomalies de la radiographie pulmonaire (nodules, cavernes, infiltrats fixes) ;


    	sédiment urinaire anormal (hématurie microscopique ou cylindres) ;


    	inflammation granulomateuse à la biopsie (dans la paroi ou autour des artères ou artérioles).

  


  Granulomatose éosinophilique avec polyangéite (syndrome de Churg et Strauss) : granulomatose des vaisseaux de petit calibre ; atteintes pulmonaire et ORL préférentielles ; hyperéosinophilie ; pANCA de type MPO.


  Critères de classification de l’American College of Rheumatology (1990)


  Chez un sujet atteint de vascularite, la présence de 4 des 6 critères suivants permet le classement comme syndrome de Churg et Strauss :


  
    	asthme ;


    	éosinophilie sanguine > 10 % ;


    	antécédent d’allergie ;


    	infiltrats pulmonaires labiles ;


    	douleur ou opacité sinusienne ;


    	présence d’éosinophiles extravasculaires à la biopsie.

  


  Polyangéite microscopique :


  vascularite nécrosante touchant les petits vaisseaux (capillaires, veinules et artérioles) ; glomérulonéphrite rapidement progressive presque constante ; atteinte pulmonaire (hémorragies alvéolaires) ; pANCA de type MPO (parfois PR3).


  4 - Autres vascularites


  Vascularite à Ig A ou Purpura rhumatoïde de Schönlein-Henoch :


  
    	touche principalement l’enfant ;


    	atteinte de la peau, du tube digestif, des articulations, des reins ;


    	purpura vasculaire infiltré des membres inférieurs favorisé par l’orthostatisme, douleurs abdominales ;


    	histologie : atteinte des artérioles et des veinules, dépôts d’IgA en immunofluorescence dans les tissus atteints, néphropathie glomérulaire à dépôts mésangiaux d’IgA ;


    	pronostic lié essentiellement à la gravité des lésions rénales et intestinales chez l’adulte.

  


  Cryoglobulinémies :


  
    	atteinte des vaisseaux de petit calibre ;


    	atteinte de la peau, du nerf périphérique, des reins ;


    	dépôts d’immunoglobulines (cryoglobuline) dans les capillaires, veinules et artérioles ; leucocytoclasie ; nécrose fibrinoïde ;


    	l’existence d’une cryoglobulinémie active s’accompagne de facteurs rhumatoïdes et d’une baisse de la fraction C4 du complément.

  


  On distingue 3 types de cryoglobulines :


  
    	cryoglobulines de type I composées d’immunoglobulines monoclonales, le plus souvent une IgM, plus rarement une IgG ; elles s’observent au cours des hémopathies lymphoïdes ;


    	cryoglobulines mixtes de type II (dans 75 % des cas), avec un composant monoclonal, qui sont composées d’au moins 2 variétés d’immunoglobulines, le plus souvent IgM-IgG ; le constituant monoclonal est l’IgM possédant une activité anti-IgG ;


    	cryoglobulines mixtes de type III, qui ne contiennent aucun constituant monoclonal et sont habituellement composées d’IgM et d’IgG ; elles s’observent au cours des affections auto-immunes (lupus, polymyosites), de nombreuses maladies infectieuses, dont l’hépatite C qui est la cause de plus de 80 % des vascularites des cryoglobulinémies de type II et III.

  


  2. Principes généraux du traitement des vascularites à ANCA


  Le traitement doit prendre en compte la gravité de la maladie, son évolution probable, l’étiologie et les effets secondaires possibles des traitements selon les recommandations publiées par la Haute Autorité de Santé (protocole national de diagnostic et de soins [PNDS] www.has-sante.fr).


  La gravité de la maladie est évaluée par des scores, dont le five factor score (FFS) :


  
    	âge > 65 ans ;


    	créatininémie > 150 μmol/L ;


    	atteinte digestive spécifique ;


    	cardiomyopathie spécifique ;


    	absence d’atteinte ORL (uniquement pour la granulomatose avec poly-angéite [Wegener] et la granulomatose éosinophilique avec poly-angéite [Churg Strauss]).

  


  Ce score a été validé pour la périartérite noueuse, la polyangéite microscopique et la granulomatose éosinophilique (Churg et Strauss).


  Les formes les moins sévères de vascularites systémiques, dont le score pronostique FFS est de 0, peuvent être traitées par les corticoïdes seuls ; celles ayant des facteurs de gravité doivent être traitées par une association de corticoïdes et d’immunosuppresseurs. La durée du traitement des formes non infectieuses des vascularites est en règle générale de 18 à 24 mois.


  Les corticoïdes sont employés à la dose initiale de 1 mg/kg/j. Dans les formes sévères, on peut réaliser 1 à 3 bolus de méthylprednisolone (7,5 à 15 mg/kg/j). Après un traitement initial de 3 à 4 semaines, les corticoïdes doivent être diminués rapidement, car le contrôle prolongé de la maladie repose essentiellement sur les immunosuppresseurs, et il est inutile et dangereux de poursuivre les corticoïdes à fortes doses. Le cyclophosphamide et le rituximab sont les immunosuppresseurs utilisés en induction. L’azathioprine, le méthotrexate, le mycophénolate mofétil, la ciclosporine peuvent aussi être employés. Les immunoglobulines sont à réserver à des cas particuliers.


  Les vascularites d’origine virale doivent être traitées en première ligne par des anti-viraux.


  C05. CAT devant une artérite à cellules géantes (Maladie de Horton)


  1. Définition


  L’artérite à cellules géantes (ACG, anciennement maladie de Horton) est une panartérite inflammatoire segmentaire plurifocale, intéressant les artères de gros et de moyen calibre, principalement les artères du territoire céphalique, et pouvant toucher tous les autres territoires.


  2. Critères diagnostiques


  En cas de suspicion de vascularite, les critères de classification ACR 1990, identifient une ACG sur la présence d’au moins 3 des 5 critères suivants :


  
    	âge supérieur à 50 ans ;


    	céphalées d’apparition récente ;


    	aspect inflammatoire clinique de l’artère temporale superficielle ;


    	vitesse de sédimentation supérieure ou égale à 50 mm à la 1re heure ;


    	biopsie de l’artère temporale positive.

  


  Les autres signes sont :


  
    	altération de l’état général ;


    	baisse de l’acuité visuelle (neuropathie optique ischémique, pronostic visuel engagé) ;


    	hyperesthésie du cuir chevelu (signe du peigne) ;


    	claudication de la mâchoire ;


    	claudication d’un membre supérieur ;


    	pseudo-polyarthrite rhizomélique.

  


  L’échographie Doppler des artères temporales et des artères de membres supérieurs (subclavières, axillaires, brachiales) met en évidence un halo hypo-échogène (très spécifique en cas d’atteinte bilatérale). L’échodoppler des artères temporales, réalisée à l’aide d’une sonde adaptée à l’analyse des vaisseaux superficiels, peut mettre en évidence un épaississement circonférentiel hypo-échogène de la paroi correspondant à l’inflammation. Un échodoppler normal ne permet pas d’exclure le diagnostic d’ACG. La biopsie d’artère temporale permet d’affirmer le diagnostic, elle est réalisée systématiquement par certaines équipes. Pour d’autres, elle n’est pas réalisée lorsque la clinique est typique et que l’échodoppler montre un halo hypo-échogène.


  L’aorte est atteinte dans 50 % des cas au diagnostic (aortite) et serait un facteur de mauvais pronostic. Les anévrysmes de l’aorte thoracique sont fréquents chez les patients ayant un antécédent de maladie de Horton, ce qui justifie une surveillance au long cours.


  3. Principes du traitement


  Le traitement repose sur les corticoïdes, spectaculairement efficaces. Ils sont débutés à la dose de 0,7 mg/kg/jour de prednisone (ou 1 mg/kg/j en cas d’atteinte ophtalmologique), diminués lentement en fonction de l’amélioration clinique et de la régression du syndrome inflammatoire. Un anti-plaquettaire peut être associé et permet de diviser par 4 le nombre d’évènements cardiovasculaires.


  Si une épargne cortisonique est souhaitée en raison des comorbidités ou en cas d’atteinte plus sévère (occlusion artérielle, anévrysme inflammatoire ou dissection), des traitements comme le tocilizumab ou le méthotrexate peuvent être associés à la corticothérapie.


  C06. CAT devant une maladie de Takayasu


  1. Définition


  La maladie de Takayasu est une artériopathie inflammatoire d’étiologie inconnue, atteignant le plus souvent les femmes, siégeant préférentiellement sur l’aorte et ses branches, en particulier les troncs supra-aortiques et les artères pulmonaires. L’incidence de la maladie est faible et plus fréquente en Extrême Orient. Elle débute généralement avant 30 ans. Elle est appelée trivialement « maladie des femmes sans pouls ».


  2. Critères de classification (ACR 1990)


  
    	Âge de début ≤ 40 ans ;


    	claudication vasculaire d’une extrémité ;


    	diminution d’un ou des deux pouls brachiaux ;


    	différence > 10 mmHg de pression artérielle systolique entre les 2 bras ;


    	souffle sur une sub-clavière ou l’aorte abdominale ;


    	artériographie : sténose ou occlusion segmentaire ou focale de l’aorte, de ses branches ou des grosses artères des membres sans autre étiologie.

  


  Trois critères sont nécessaires au diagnostic.


  Il peut exister un syndrome inflammatoire biologique.


  Pour le diagnostic, l’artériographie est actuellement remplacée par l’échodoppler, l’angio- TDM et l’angio-IRM. L’atteinte inflammatoire pariétale de l’artère subclavière post-vertébrale et de la carotide commune respectant la bifurcation carotide est très évocatrice. L’aspect inflammatoire des sténoses en échodoppler est très différent de l’aspect athéromateux : épaississement hypo-échogène, long, régulier et circonférentiel. Le TEPscan peut être utile au bilan d’extension.


  3. Évolution, surveillance


  La maladie de Takayasu peut se compliquer d’insuffisance aortique, d’hypertension artérielle, de localisations aux artères pulmonaires et d’anévrismes artériels. La surveillance est clinique (mesure de la pression artérielle), biologique (protéine C réactive, créatininémie) et iconographique (examens d’imagerie).


  Les critères d’activité de la maladie de Takayasu sont l’apparition récente ou l’aggravation d’au moins 2 des critères suivants :


  
    	signes d’ischémie ou d’inflammation vasculaire : claudication d’un membre, diminution ou abolition d’un pouls, souffle ou douleur vasculaire (carotidodynie), asymétrie de pression artérielle aux membres supérieurs ou inférieurs ;


    	anomalie angiographique typique ;


    	symptômes systémiques : fièvre, arthromyalgies ;


    	augmentation de la vitesse de sédimentation.

  


  À ces critères, on peut rajouter aujourd’hui le caractère évolutif ou non de l’épaississement vasculaire mesuré en échodoppler, angioTDM ou angioIRM ainsi que les hyperfixations des parois vasculaires en TEPscan.


  4. Principes du traitement


  Le traitement en phase inflammatoire repose sur une corticothérapie générale, souvent associée à un traitement immunosuppresseur. Il est habituel de prescrire un traitement anti-plaquettaire concomitant. En cas d’hypertension artérielle, un traitement symptomatique doit être mis en route en étant prudent dans l’utilisation des inhibiteurs de l’enzyme de conversion s’il existe une atteinte des artères rénales.


  D’autres alternatives thérapeutiques peuvent être envisagées en cas de résistance aux corticoïdes et immunosuppresseurs.


  Le traitement des sténoses et occlusions artérielles ne doit pas être envisagé en phase inflammatoire.


  C07. CAT devant une maladie de Buerger ou thrombo-angéite oblitérante


  1. Définition


  Atteinte non athéromateuse des artères et des veines de petit et moyen calibre des membres. Il n’existe aucun critère clinique, biologique, radiologique ou histologique pathognomonique.


  2. Critères diagnostiques (Adar, 1974)


  Le diagnostic est suspecté devant la co-existence des éléments suivants :


  
    	une ischémie des extrémités ;


    	un homme jeune et fumeur ;


    	l’absence de facteurs de risque d’athérome autre que le tabac ;


    	l’absence de connectivite, de cardiopathie emboligène.

  


  Le diagnostic est probable si, de plus, il existe :


  
    	un phénomène de Raynaud ;


    	une thrombose veineuse superficielle ;


    	une atteinte des membres supérieurs.

  


  Si 2 de ces 3 derniers critères sont présents, le diagnostic est considéré comme certain.


  Les thromboses veineuses sont généralement des thromboses veineuses superficielles. En plus du tabac, la consommation de cannabis est fréquente chez ces patients.


  Il existe d’authentiques cas féminins de maladie de Leo Buerger. Le sexe féminin ne doit pas faire réfuter le diagnostic.


  D’autres critères diagnostiques existent : les critères de Shinoya et les critères d’Olin (Tableaux T1, T2).


  
    
      
        	
          T1. Critères diagnostiques de Shionoya (1998)

        
      


      
        	
          Critères

        
      


      
        	
          Tabagisme

        
      


      
        	
          Début avant 50 ans

        
      


      
        	
          Occlusions artérielles sous-poplitées

        
      


      
        	
          TVS migrante ou des MS

        
      


      
        	
          Absence d’autres FDR CV hormis le tabac

        
      

    
  


  FDR CV : facteurs de risque cardiovasculaire ; MS : membres supérieurs ; TVS : thrombose veineuse superficielle.


  
    
      
        	
          T.2. Critères diagnostiques d’Olin (2000)

        
      


      
        	
          Critères

        
      


      
        	
          Tabagisme actif ou récemment sevré

        
      


      
        	
          Age < 45 ans

        
      


      
        	
          Ischémie distale de membre (claudication/douleur de décubitus/trouble trophique) documentée par un test non invasif

        
      


      
        	
          Absence de pathologie auto-immune, état pro-coagulant ou diabète de type 2

        
      


      
        	
          Absence d’étiologie embolique proximale (échocardiographie, artériographie)

        
      


      
        	
          Données artériographiques compatibles avec le diagnostic

        
      

    
  


  Bien que l’artériographie figure dans les critères diagnostiques d’Olin, la performance actuelle des imageries vasculaires (échodoppler, angioTDM, angioIRM) permet de s’affranchir d’une exploration invasive dans la majorité des cas.


  3. Principes du traitement


  L’arrêt du tabac est le seul traitement de fond ayant démontré son efficacité. En cas de poussée, les perfusions d’iloprost et le traitement symptomatique de l’ischémie sont utiles.


  C08. Maladie de Behçet


  1. Définition


  La maladie de Behçet est une pan-vascularite caractérisée par une aphtose récurrente bipolaire (buccale et génitale) et des complications oculaires. Il existe une prédisposition génétique (HLA B51), néanmoins, le typage HLA n’apporte pas d’élément diagnostique fort mais peut s’avérer utile en cas d’incertitude diagnostique. La prévalence de la maladie est beaucoup plus élevée dans les pays méditerranéens et en Extrême-Orient. Les formes pédiatriques et familiales peuvent être syndromiques (d’origine génétique).


  2. Critères diagnostiques (International Study Group for Behçet’s disease)


  Les critères diagnostiques internationaux de la maladie de Behçet les plus utilisés sont ceux de l’International criteria for the classification of Behcet’s disease, révisés en 2013 (tableau ci-dessous).


  
    
      
        	
          Symptômes

        

        	
          Points

        
      


      
        	
          Aphtes buccaux

        

        	
          2

        
      


      
        	
          Aphtes génitaux

        

        	
          2

        
      


      
        	
          Atteinte oculaire

        

        	
          2

        
      


      
        	
          Atteinte cutanée

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Atteinte vasculaire

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Atteinte neurologique

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Test de pathergie positif

        

        	
          1

        
      

    
  


  Le diagnostic est retenu si ≥ 4 points.


  Les ulcérations orales sont considérées comme récurrentes s’il y a eu au moins 3 épisodes dans l’année. Les lésions oculaires sont l’uvéite antérieure, l’uvéite postérieure, la présence de cellules dans le vitré et la vascularite rétinienne. Les lésions cutanées sont l’érythème noueux, la pseudo-folliculite, les lésions papulo-pustuleuses ou acnéiformes voire des cicatrices d’aphtes génitaux (à chercher systématiquement).


  3. Atteinte vasculaire


  Chaque atteinte viscérale grave peut être isolée et inaugurale et doit faire évoquer le diagnostic. Ainsi, l’atteinte vasculaire peut à elle seule faire évoquer le diagnostic.


  Les atteintes vasculaires peuvent être multiples et associer des lésions veineuses et artérielles, généralement des vaisseaux de gros ou moyen calibre. Les complications vasculaires sont potentiellement graves : thromboses veineuses profondes et superficielles, anévrysmes plutôt sacciformes, artériopathie inflammatoire.


  Une thrombose veineuse survient dans 30 % des cas. Les thromboses veineuses superficielles, fugaces et migratrices, précèdent souvent les atteintes veineuses profondes. Les thromboses veineuses profondes sont souvent récidivantes et de localisation proximale ou atypique, en association à un syndrome inflammatoire biologique.


  Les atteintes artérielles sont observées chez 5 à 10 % des cas mais la prévalence est probablement sous-estimée car elle dépasse 30 % dans les séries autopsiques. Il s’agit d’occlusions ou d’anévrysmes artériels des artères pulmonaires, de l’aorte, des artères périphériques (membres supérieurs > membres inférieurs), mais tout le réseau artériel peut être touché. Les atteintes anévrysmales artérielles pulmonaires sont rares, graves, marquées par des hémoptysies parfois massives. L’association de thromboses veineuses périphériques à des anévrysmes artériels pulmonaires multiples porte le nom de syndrome de Hughes-Stovin, qui est une forme clinique vasculaire à haut risque vital. Une atteinte coronaire est aussi décrite avec anévrysmes et thromboses compliqués d'infarctus myocardique, d'hémopéricarde et/ou de mort subite Les atteintes artérielles constituent le principal facteur influençant le pronostic et sont responsables de 30 à 40 % des décès.


  4. Principes du traitement


  La colchicine est prescrite à tous les patients, constituant le traitement de fond pour l’atteinte cutanéomuqueuse et articulaire à la posologie de 1 à 2 mg/j pendant au minimum 3 à 6 mois. L’aspirine ou les anticoagulants sont utiles en cas de manifestation vasculaire. En cas d’atteinte oculaire ou viscérale, le traitement comprend les corticoïdes et souvent les immunosuppresseurs. L’épargne cortisonique est un objectif essentiel, compte tenu du caractère corticodépendant et de la grande fréquence des rechutes au cours de la maladie de Behçet.


  L’atteinte thrombotique veineuse de la maladie de Behçet est de nature inflammatoire. Elle justifie d’un traitement anti-inflammatoire par corticoïdes par voie systémique et éventuellement un immunosuppresseur (azathioprine, cyclophosphamide) ou un immunomodulateur (anti-TNFα), ainsi qu’un recours à un centre expert (centre de référence ou de compétence). La prescription d’anticoagulant est controversée, mais doit être discutée chez l’adulte à la phase aiguë, en l’absence de risque hémorragique notamment lié à des anévrysmes artériels associés.


  Le pronostic vital peut être engagé en cas d’atteinte vasculaire sévère (anévrysmes artériels pulmonaires et aortiques et syndrome de Budd- Chiari).


  Les gestes de ponction vasculaire sont à éviter car ils risquent de se compliquer de faux anévrysmes.


  
    
  


  D01. Syndromes de compression vasculaire


  Ce terme rassemble les phénomènes compressifs, secondaires à une compression extrinsèque d’un axe vasculaire. Le plus souvent asymptomatiques, ils peuvent se traduire par un retentissement hémodynamique isolé ou se compliquer de manifestations thrombotiques ou thrombo-emboliques, parfois inaugurales.


  1. Syndromes de la traversée thoracobrachiale (STTB)


  Le STTB résulte d’un conflit mécanique positionnel des éléments vasculo-nerveux (artère sub-clavière, veine sub-clavière et racines du plexus brachial) qui traversent un espace physiologiquement exigu et qui comprend le défilé interscalénique, préscalénique, inter-costo-scalénique, le canal costo-claviculaire et le tunnel sous pectoral.


  1 - Clinique


  Formes veineuses


  
    	Syndrome de stase intermittent ou permanent de la veine sub-clavière (œdème du bras, de la main) ;


    	thrombose veineuse aiguë sub-clavière survenant souvent à l’effort (syndrome de Paget-Schroetter).

  


  Formes artérielles


  
    	Claudication intermittente du membre supérieur ;


    	ischémie aiguë du membre supérieur secondaire à une altération de la paroi ou à un anévrisme, rare mais grave, généralement associée à une côte cervicale ;


    	ischémie digitale par mécanisme thrombo-embolique à partir d’un anévrysme/thrombus pariétal sub-clavier.

  


  2 - Diagnostic


  L’anamnèse cherche une profession ou une activité sportive avec bras en hyper-abduction, des traumatismes répétés ou un traumatisme cervical. L’examen clinique repose sur le test du chandelier qui permet de mettre en évidence une compression artérielle ou veineuse ou les 2 : flexions extensions répétées des doigts, les membres supérieurs étant en abduction à 90° (position « haut les mains »), entraînant une hypovascularisation en cas de compression artérielle (main pâle) ou une gêne au retour veineux en cas de compression veineuse (turgescence des veines de la face dorsale de la main).


  L’échodoppler objective les modifications positionnelles des flux vasculaires (artère et/ou veines). Il peut mettre en évidence un anévrisme artériel sub-clavier à risque d’emboles distaux ou des séquelles thrombotiques veineuses. La radiographie peut montrer une côte cervicale, une apophysomégalie de C7, un cal de la clavicule. L’angio-TDM ou l’angio-IRM sont réalisés lorsqu’une indication opératoire est retenue.


  3 - Traitement


  Le traitement médical repose sur la rééducation. Une indication chirurgicale est envisagée en cas d’anomalie anatomique ou de complication et requiert un avis spécialisé au mieux multidisciplinaire.


  2. Syndrome de Cockett


  Le syndrome de Cockett (ou de May-Thurner) résulte de la compression de la veine iliaque commune gauche entre l’artère iliaque commune droite et le plan rachidien (vertèbre L5). Il est plus fréquent chez les femmes de 30-40 ans.


  1 - Clinique


  Le syndrome est évoqué devant un œdème intermittent du membre inférieur gauche ou au décours d’une thrombose veineuse iliaque gauche.


  Classiquement, 3 stades sont décrits :


  
    	Asymptomatique,


    	Œdème orthostatique, claudication intermittente veineuse,


    	Thrombose de la veine iliaque commune gauche.

  


  2 - Diagnostic


  Il repose sur l’échodoppler ou le phlébo-scanner. L’échodoppler permet d’identifier des anomalies endoluminales (éperons/synéchies/brides/diaphragmes), des modifications de flux (accélération du flux veineux au niveau de la compression) et d’authentifier une occlusion aiguë de la veine iliaque commune gauche.


  3 - Traitement


  En cas de thrombose veineuse aiguë, le traitement associe anticoagulant et compression élastique. Une recanalisation peut être discutée au cas par cas.


  3. Pièges poplités


  Les pièges poplités sont secondaires à des anomalies anatomiques musculaires ou tendineuses du creux poplité. Le syndrome de l’artère poplitée piégée correspond à la compression de l’artère poplitée entre l’arcade des adducteurs et celle du soléaire. C’est d’une cause d’ischémie aiguë de membre du sujet jeune. Les pièges poplités veineux sont exceptionnels.


  1 - Clinique du syndrome de l’artère poplitée piégée


  
    	Adulte jeune et sportif, indemne d’athérome ;


    	douleur intermittente et capricieuse du mollet, qui se manifeste dans des situations entraînant la compression de l’artère ;


    	tableau d’occlusion artérielle aiguë poplitée.

  


  2 - Diagnostic


  Si l’artère est perméable, l’abolition des pouls distaux lors des manœuvres dynamiques, notamment en flexion plantaire contrariée, évoque un piège poplité, confirmé par l’échodoppler avec manœuvres dynamiques. La recherche d’un piège controlatéral asymptomatique est systématique. L’angioscanner et l’angioIRM sont utiles pour préciser le diagnostic et la prise en charge.


  3 - Diagnostic différentiel


  
    	Syndrome des loges ;


    	kyste adventiciel ;


    	embole artériel.

  


  4 - Traitement


  La levée chirurgicale du piège peut être couplée à une restauration vasculaire. Le pronostic fonctionnel est conditionné par le réseau artériel d’aval. Une revascularisation en urgence est nécessaire en cas d’ischémie aiguë.


  D02. Syndrome du marteau hypothénar


  Le syndrome du marteau hypothénar est peu fréquent. Les mécanismes incriminés peuvent être traumatiques ou professionnels et peuvent être responsables de la constitution d’un anévrisme. Il concerne préférentiellement la main dominante. Un tabagisme est presque toujours associé.


  Il est la conséquence de traumatismes itératifs de l’éminence hypothénar exercés dans le cadre de l’activité professionnelle (mécaniciens, carreleurs, carrossiers...) ou sportive (volleyball, base-ball, karaté, VTT...). Il en résulte une occlusion ou un anévrisme de la terminaison de l’artère ulnaire en aval de l’os hamatum. La lésion peut se compliquer de phénomène de Raynaud, d’ischémie sévère des doigts et de nécroses digitales intéressant préférentiellement les 4e et 5e doigts (territoire ulnaire).


  Dans le cadre d’une maladie professionnelle, la preuve angiographique est réglementaire pour affirmer le diagnostic et faire reconnaître la maladie.


  Le syndrome du marteau hypothénar doit être distingué d’une autre pathologie professionnelle, la maladie des engins vibrants. Celle-ci se caractérise par :


  
    	une exposition chronique aux vibrations depuis plusieurs années ;


    	un phénomène de Raynaud de la main non dominante ;


    	une association à des troubles sensitifs, à une arthrose du poignet et à un syndrome du canal carpien.

  


  Le syndrome du marteau hypothénar justifie le reclassement professionnel ou la modification des pratiques sportives. Le sevrage tabagique est essentiel. Les inhibiteurs calciques et un anti-plaquettaire sont indiqués en cas de phénomène de Raynaud et l’iloprost intraveineux en présence d’une ischémie digitale.


  Cette pathologie requiert l’avis d’un médecin vasculaire pour organiser le bilan à réaliser et le recours éventuel à une consultation de pathologie professionnelle (liste à l’adresse suivante : https://www.anses.fr/fr/system/files/RNV3P-CPP. pdf). Le tableau 69 de la maladie professionnelle en rapport est en F03 et consultable sur le site de l’inrs (institut national de recherche et de sécurité pour la prévention des accidents du travail et des maladies professionnelles).


  D03. Syndrome des loges


  1. Définition


  Le syndrome des loges se manifeste par une douleur à l’effort qui résulte d’une élévation pathologique des pressions intra-musculaires dans un ou plusieurs compartiments musculaires.


  2. Physiopathologie


  L’inadéquation entre des aponévroses inextensibles et une augmentation excessive de volume du compartiment musculaire provoque une augmentation de pression intramusculaire responsable d’une ischémie. Celle-ci est réversible dans la forme chronique. Elle est responsable de séquelles dans la forme aiguë en l’absence d’une décompression en urgence.


  Les étiologies sont variées : effort physique important et prolongé, crush syndrome (syndrome d’écrasement), œdème de revascularisation, fracture fermée, hématome musculaire volumineux...


  3. Aspects cliniques


  1 - Le syndrome aigu


  La forme aiguë est une urgence chirurgicale. Le contexte clinique est très évocateur : effort inhabituel de marche, sportif compétiteur, traumatisme, crush syndrome, coma avec malposition d’un membre, revascularisation récente pour ischémie aiguë.


  Cliniquement, elle associe classiquement un syndrome douloureux intense et des troubles moteurs et neurologiques. Le siège habituel est la jambe, notamment la loge antéro- externe. La palpation, qui accentue la douleur, objective une tension du compartiment musculaire atteint. Les pouls sont présents ce qui permet d’éliminer une origine artérielle à la symptomatologie.


  La biologie confirme la souffrance musculaire avec élévation considérable des enzymes musculaires.


  Le traitement repose sur une aponévrotomie en urgence afin d’éviter les séquelles irréversibles. Le syndrome des loges, après une ischémie aiguë sensitivo-motrice revascularisée, peut nécessiter la réalisation d’une aponévrotomie préventive.


  2 - Le syndrome chronique


  De diagnostic difficile et volontiers retardé, son siège de prédilection est représenté par les loges de jambe.


  Clinique


  Il s’agit d’une douleur d’effort évocatrice d’une claudication artérielle mais qui s’en distingue par sa persistance au décours de l’effort pendant une durée variable de quelques dizaines de minutes jusqu’à plusieurs heures. Les circonstances de survenue sont à chercher :


  
    	roller, jogger, adulte jeune sportif ;


    	début de la saison sportive, reprise d’un entraînement inadapté après une période d’inactivité, surmenage sportif, équipements inadaptés ;


    	effort physique inhabituel.

  


  L’examen clinique de repos est le plus souvent normal. La présence de hernies musculaires au repos ou après effort (> 60 % des cas) a une valeur d’orientation mais n’est pas spécifique. L’hypertrophie musculaire est une donnée subjective peu contributive.


  Diagnostic


  Le diagnostic positif repose sur l’enregistrement invasif de la pression intra-tissulaire au décours de l’effort. La localisation la plus fréquente est la loge antéro-externe de la jambe.


  Diagnostics différentiels


  Les diagnostics différentiels sont la périostite tibiale, un piège poplité, la fracture de fatigue, certaines myopathies.


  Traitement


  Le traitement est l’aponévrotomie. Elle est réservée aux formes invalidantes.


  D04. Les malformations vasculaires


  Les malformations vasculaires correspondent à une dysplasie développée aux dépens du système vasculaire durant l’embryogenèse. Elles sont composées de cellules endothéliales matures non prolifératives. Elles sont rares et de prise en charge parfois complexe, ce qui justifie le recours à une équipe multidisciplinaire. Elles sont congénitales et le plus souvent peu évolutives, d’où un mode de révélation parfois tardif. Elles sont décrites selon le type de vaisseaux préférentiellement impliqués : malformations capillaires, veineuses, lymphatiques, artérielles selon la classification de l’International Society for the Study of Vascular Anomalies (réactualisation d’avril 2018). Il faut les distinguer des tumeurs vasculaires qui sont une prolifération tissulaires bénignes ou malignes.


   


  [image: Schéma des malformations vasculaires]

  1. Les malformations capillaires (angiome plan)


  Constituées par une dilatation des capillaires et des veinules post-capillaires, ces lésions sont le plus souvent :


  
    	de couleur violacée ;


    	hémodynamiquement inactives (sans communication artério-veineuse) ;


    	présentes à la naissance ;


    	non évolutives ;


    	localisées en n’importe quelle partie du corps, en nappe homogène, à contours géographiques ;


    	latéralisées au niveau des dermatomes et dépassant rarement la ligne médiane.

  


  2. Les malformations veineuses


  Elles sont en rapport avec une dilatation veineuse. Elles sont présentes à la naissance et le plus souvent lentement évolutives. On distingue :


  
    	Les malformations veineuses isolées communes : ce sont des tuméfactions molles, compressibles, non douloureuses sous une peau bleutée. Elles intéressent souvent la peau, les muqueuses et les tissus mous mais peuvent envahir pratiquement tous les tissus. Elles sont facilement vidées par la compression ou l’élévation du membre atteint. Elles augmentent de volume à l’effort, à la manœuvre de Valsalva et en position déclive. Elles peuvent devenir douloureuses lors de l’augmentation de volume.


    	Les malformations cutanéo-muqueuses multiples : elles sont héréditaires, de couleur bleue-pourpre, souvent petites (< 2 cm de diamètre), multiples et compressibles. Elles n’envahissent que très rarement les structures profondes adjacentes et sont le plus souvent localisées au niveau cervico-facial et aux extrémités.


    	Les malformations glomuveineuses : ce sont des malformations veineuses souvent punctiformes cutanées et sous-cutanées, d’apparition spontanée ou à la suite d’un traumatisme. Elles présentent un caractère familial (transmission autosomique dominante, mutation du gène de la glomuline). Ce sont des lésions vasculaires bleutées ou pourpres et nodulaires, disséminées ou regroupées sous forme d’un placard. Elles peuvent être diagnostiquées à la naissance ou apparaître plus tard. Elles sont très douloureuses à la palpation et peu compressibles. Leur taille et leur nombre sont très variables et elles atteignent principalement les extrémités. Elles sont peu accessibles à la sclérose.


    	Les malformations veineuses syndromiques : 

    
      	Le syndrome de Bean ou Blue Rubber Bleb Naevus : association de malformations vasculaires cutanées disséminées sur tout le corps (paumes et plantes surtout), présentes dès la naissance, se présentant comme de multiples nodules bleus, mous en tétine de caoutchouc et de malformations viscérales (gastro-intestinales responsables de saignements digestifs chroniques).


      	Le syndrome de Klippel-Trenaunay : malformation vasculaire congénitale associant une dysplasie veineuse superficielle et/ou profonde, une malformation vasculaire de type capillaire, veineux ou lymphatique et une hypertrophie osseuse et des tissus mous.

    


  


  3. Les malformations lymphatiques


  Les lymphangiomes sont habituellement associés à une composante veineuse, hémodynamiquement inactive à flux lent. Ce sont le plus souvent des lésions cutanées qui peuvent néanmoins atteindre d’autres parties du corps. Elles ont tendance à augmenter de volume et à s’étendre avec l’âge puis à se stabiliser vers la puberté. Mais dans certains cas, il existe des régressions spontanées. On distingue les formes macro et microkystiques.


  4. Les Malformations Artério Veineuses (MAV)


  Ce sont les plus rares, mais les plus graves. Elles sont hémodynamiquement actives à haut débit (souffle systolo-diastolique). Elles se caractérisent par l’existence de communications anormales entre artères et veines, avec parfois hémodétournement, risque d’ischémie d’aval, retour veineux précoce et artérialisé. Présentes dès l’enfance, elles peuvent être inapparentes ou rester longtemps quiescentes. On distingue :


  
    	MAV diffuses : surtout au niveau des membres inférieurs. Dans le syndrome de Parkes-Weber, elles sont associées à une hypertrophie osseuse ou une malformation capillaire ;


    	MAV localisées : simple tache cutanée rosée ou masse pulsatile. Les anomalies cliniques sont variées à type d’augmentation de la température locale, de lourdeur locale, de douleur, de sensations de pulsations.

  


  Il est indispensable d’effectuer des surveillances régulières cliniques et échodoppler de ces MAV pour évaluer les modifications de débit.


  5. Complications et traitement


  
    	Malformations veineuses

  


  La principale complication de ces malformations est la thrombose. Elle est favorisée par la stase veineuse qui engendre une activation locale de la coagulation. Elle s’accompagne souvent de crises douloureuses et d’une augmentation de volume de la malformation. L’échodoppler permet de faire le diagnostic de la thrombose et de son extension. On peut également visualiser des phlébolithes hyperéchogènes qui sont le reflet de précédentes thromboses.


  De façon chronique, on retrouve parfois des stigmates biologiques d’activation de la coagulation avec une élévation des D-dimères, et parfois une diminution du fibrinogène témoignant d’une coagulation intra vasculaire localisée qui expose à un risque hémorragique accru. Le traitement repose sur l’utilisation des anticoagulants dont la dose dépendra de l’importance du phénomène.


  Les malformations veineuses peuvent être accessibles à un traitement local par injection d’agents sclérosants par des médecins expérimentés. Enfin, le sirolimus, un inhibiteur de la voie mTOR, a montré des effets prometteurs sur la réduction du volume de ces malformations lorsqu’elles sont isolées ou dans le cadre de formes syndromiques. Il est en cours d’évaluation dans des essais prospectifs randomisés.


  
    	Malformation artério veineuse

  


  Les complications sont essentiellement d’ordre hémodynamique avec risque d’ischémie des tissus en aval de la lésion par hémodétournement.


  L’une des complications est l’insuffisance cardiaque à débit augmenté.


  Le traitement curatif repose sur l’exérèse chirurgicale du nidus (+/-associée à une embolisation artérielle) qui doit être réalisée dans des centres experts avec comme objectif de retirer la lésion dans sa totalité. En effet un traitement partiel expose à un risque de récidive et d’aggravation de la MAV.


  Les indications thérapeutiques dépendent du rententissement de la MAV. La classification de Schobinger permet d’évaluer l’évolution de la MAV.


  
    
      
        	
          Classification de Schobinger

        
      


      
        	
          Stade

        

        	
           

        

        	
          Clinique

        
      


      
        	
          I

        

        	
          quiescente

        

        	
          Tâche rose, bleutée, chaude

        
      


      
        	
          II

        

        	
          expansion

        

        	
          Apparition de pulsations, d’un thrill et de veines de drainage

        
      


      
        	
          III

        

        	
          destruction

        

        	
          Signes de souffrance cutanée, nécrose tissulaire, saignements, douleur

        
      


      
        	
          IV

        

        	
          décompensation

        

        	
          Décompensation cardiaque

        
      

    
  


  
    
  


  E01. Facteurs de risque d’athérosclérose : évaluation et prévention


  Un facteur de risque (FDR) est défini comme une condition associée à une augmentation de l’incidence de la maladie avec un lien supposé causal, contrairement au marqueur de risque qui est une condition associée à la maladie mais sans nécessairement de lien causal.


  Les complications de l’athérosclérose représentent une cause majeure de mortalité et de morbidité. Une quantification du risque global est possible pour prendre en compte le poids respectif des différents FDR à partir des données issues de grandes études épidémiologiques.


  1. Évaluation du risque d’athérosclérose


  1 - Facteurs de risque majeurs indépendants non modifiables


  L’âge


  Les lésions d’athérosclérose apparaissent précocement et s’aggravent avec l’âge. Elles intéressent successivement les territoires aortique, coronaire puis carotide.


  L’hérédité


  La survenue d’un infarctus du myocarde ou d’une mort subite chez un apparenté homme de premier degré avant 55 ans ou chez un apparenté femme de premier degré avant 65 ans est un FDR cardiovasculaire indépendant.


  Le sexe


  L’homme a un risque plus élevé que la femme. Celle-ci est protégée jusqu’à la ménopause par les œstrogènes qui ont en effet un rôle bénéfique sur le profil lipidique, la sensibilité à l’insuline et la pression artérielle.


  2 - Facteurs de risque majeurs indépendants modifiables


  Le tabac


  Il s’agit d’un FDR majeur quel que soit le type de tabagisme, actif ou passif. La consommation est évaluée en paquets/année (nombre de paquets par jour x nombre d’années de tabagisme). Son impact est prépondérant sur les artères des membres inférieurs.


  Le diabète


  Le diabète est actuellement défini par une glycémie à jeun > 7 mmol/L (1,26 g/L) à 2 reprises ou un taux d’hémoglobine glyquée ≥ 6,5 %.


  Les dyslipidémies


  Le risque vasculaire est lié à :


  
    	l’élévation du LDL-cholestérol (> 1,9 g/L si 1 FDR associé, > 1,6 g/L si 2 FDR associés, 1,3 g/L si ≥ 3 FDR associés) ;


    	la diminution du HDL-cholestérol (< 0,40 g/L chez l’homme et < 0.50 g/L chez la femme).

  


  L’impact est prépondérant sur les coronaires.


  L’hypertension artérielle


  L’hypertension artérielle (HTA) se définit par une pression artérielle systolique (PAS) ≥ 140 mmHg ou une pression artérielle diastolique (PAD) ≥ 90 mmHg, lors de 3 consultations différentes. Son impact CV est essentiellement cérébral. La pression artérielle pulsée (PAS-PAD) est étroitement corrélée à la rigidité artérielle et à l’hypertrophie ventriculaire gauche. Elle est associée aux complications de l’HTA.


  3 - Agrégation de facteurs de risque et facteurs de risque indirects (obésité, sédentarité, syndrome métabolique)


  L’obésité


  Elle est évaluée par l’indice de masse corporelle (poids/(taille)2) (IMC). Les normales sont de 20 à 25 chez l’homme et de 19 à 24 chez la femme. On parle d’obésité lorsque l’IMC est supérieur à 30 kg/m2.


  La sédentarité


  Il s’agit de l’absence d’activité physique régulière. Elle est associée à une élévation du risque de mortalité de toutes causes, cardiovasculaire en particulier.


  Le syndrome métabolique


  L’obésité et la sédentarité favorisent l’évolution vers une entité clinico-biologique appelée syndrome métabolique qui constitue un modèle d’agrégation de marqueurs de risque à haut risque cardiovasculaire incluant :


  
    	l’obésité abdominale (définie par un tour de taille > 80 cm chez la femme et > 94 cm chez l’homme),


    	certains des facteurs de risque majeurs indépendants (pré-diabète ou diabète [glycémie à jeun > 1,00 g/L], PA > 130/85 mmHg),


    	un profil lipidique particulier (hypertriglycéridémie > 1,50 g/L, Hypo-HDLémie (< 0,40 g/L (homme) ou < 0,50 g/L (femme)).

  


  Sur le plan physiopathologique, il est la résultante d’une insulinorésistance.


  4 - Marqueurs de haut risque cardiovasculaire


  Il en existe plusieurs : score de calcification coronaire, épaisseur intima media, indice de pression systolique de cheville ≤ 0,90 ou ≥ 1,40.


  2. Prévention primaire


  La décision de traiter les FDR en prévention primaire (avant l’apparition de symptômes) dépend du calcul du risque CV global (cf figure 1).


  Les cibles de contrôle des FDR en prévention primaire dépendent du risque de développer un évènement cardiovasculaire dans les 10 ans. Ce risque est estimé par l’échelle Score 2 et score-OP (old people).


  F1 - Estimation du risque cardiovasculaire à 10 ans au sein des populations à faible risque cardiovasculaire (Belgique, Espagne, France, Italie)


  [image: E01_01]

  Projet SCORE selon âge, sexe, cholestérol, pression artérielle et tabagisme (Société Européenne de Cardiologie, 2021, http://www.escardio.org).


  [image: E01_02]

  1 - Tabagisme


  Pour arrêter l’intoxication, il faut :


  
    	évaluer la dépendance (tableau T1 : échelle de Fagerström) ;


    	envisager la prescription de substituts nicotiniques ;


    	prendre en compte un éventuel syndrome dépressif ;


    	motiver le patient pour se prendre en charge.

  


  En cas d’échec il faut le confier à un spécialiste tabacologue.


  
    
      
        	
          T1 - Questionnaire de dépendance de Fagerström

        
      


      
        	
          Le matin, combien de temps après être réveillé fumez-vous votre première cigarette ?

        
      


      
        	
          • Dans les 5 minutes


          • 6 à 30 minutes


          • 31 à 60 minutes


          • Plus de 60 minutes

        

        	
          3


          2


          1


          0

        
      


      
        	
          Trouvez-vous difficile de vous abstenir de fumer dans les endroits où c’est interdit ? (cinéma, bibliothèques par exemple).

        
      


      
        	
          • Oui


          • Non

        

        	
          1


          0

        
      


      
        	
          À quelle cigarette renonceriez-vous le plus difficilement ?

        
      


      
        	
          • À la première de la journée


          • À une autre

        

        	
          1


          0

        
      


      
        	
          Combien de cigarettes fumez-vous par jour en moyenne ?

        
      


      
        	
          • 10 ou moins


          • 11 à 20


          • 21 à 30


          • 31 ou plus

        

        	
          0


          1


          2


          3

        
      


      
        	
          Fumez-vous à intervalles plus rapprochés durant les premières heures de la matinée que durant le reste de la journée ?

        
      


      
        	
          • Oui


          • Non

        

        	
          1


          0

        
      


      
        	
          Fumez-vous lorsque vous êtes malade au point de devoir rester au lit presque toute la journée ?

        
      


      
        	
          • Oui


          • Non

        

        	
          1


          0

        
      

    
  


  Score de 0 à 2 : pas de dépendance ; de 3 à 4 : dépendance faible ; de 5 à 6 : dépendance moyenne ; de 7 à 8 : dépendance forte ; de 9 à 10 : dépendance très forte. Traduction officielle OMS 1998


  2 - Hypertension artérielle


  Pour éviter les complications, l’objectif de traitement est d’obtenir :


  
    	une PAS <130 mmHg et une PAD < 80 mmHg en mesures cliniques pour les < 65 ans,


    	une PAS < 140 mmHg et une PAD < 80 mmHg en mesures cliniques pour les > 65 ans,


    	ces chiffres étant confirmés par des mesures ambulatoires (automesures ou MAPA diurne) < 130/80mmHg.

  


  Le moment de débuter un traitement pharmacologique dépend d’une part du niveau de pression artérielle et d’autre part du niveau de risque cardiovasculaire :


  
    	Pression artérielle normale haute : règles hygiéno-diététiques (RHD) et considérer un traitement si très haut risque CV.


    	HTA grade 1 : RHD et considérer un traitement 

    
      	si haut risque ou très haut risque CV,


      	en cas d’atteinte d’organe cible (néphro-angiosclérose, hypertrophie ventriculaire gauche), insuffisance rénale.

    



    	HTA grade 2 ou 3 : RHD et traitement immédiat.

  


  Dans tous les cas une ré-évaluation à 3 mois est indispensable afin de vérifier que la pression artérielle se trouve dans la valeur cible souhaitée.


  T2 - Stratification du risque d’un patient atteint d’une hypertension artérielle ESC 2019


  [image: E01_03]

  Classification of hypertension stages according to blood pressure levels, presence of cardiovascular risk factors, hypertension-mediated organ damage, or comorbidities. CV risk is illustrated for a middle-aged male. The CV risk does not necessarily correspond to the actual risk at different ages. The use of the SCORE system is recommended for formal estimation of CV risk for treatment decisions. BP= blood pressure; CKD= chronic kidney disease; CV= cardiovascular; DBP= diastolic blood pressure; HMOD= hypertension-mediated organ damage; SBP= systolic blood pressure; SCORE= Systematic COronary Risk Évaluation.


  3 - Diabète


  L’objectif est de maintenir une hémoglobine glyquée HbA1c < 7 % dans la plupart des cas. Un objectif < 6.5 % est suggéré en l’absence d’hypoglycémies et chez les patients jeunes avec peu de comorbidités. Un taux à 8 % est acceptable chez les patients âgés et ayant une espérance de vie limitée ou une fragilité ou des épisodes d’hypoglycémies.


  Les traitements qui sont recommandés en première intention dans le diabète de type 2, parce qu’ils ont montré un bénéfice en termes de réduction des évènements cardiovasculaires, sont la metformine, les agonistes du GLP1, et les inhibiteurs du SGLT2.


  
    	Patient à haut risque vasculaire ou très haut risque vasculaire : il est recommandé de proposer en première intention un agoniste du GLP1 ou un inhibiteur du SGLT2. Si l’objectif d’HbA1c n’est pas atteint, l’ajout de metformine doit être considéré. Les autres anti-diabétiques (inhibiteur DPP4, sulfamides hypoglycémiants ne sont proposés qu’en troisième ligne puisqu’ils n’ont pas de bénéfice démontré sur le risque CV).


    	Patient à risque intermédiaire ou faible : la metformine est proposée en monothérapie en première intention.

  


  4 - Dyslipidémies


  Le risque est évalué en fonction de la fraction LDL Cholestérol (Low Density Lipoprotein Cholesterol, LDLc) et de la fraction HDLc (High Density Lipoprotein Cholesterol).


  LDLc, triglycéridémie, cholestérolémie peuvent être exprimés en g/L ou en mmol/L.


  La valeur de LDLc est calculée comme suit :


  La formule n’est valable que si la triglycéridémie est < 4 g/L (dosage direct nécessaire de LDLc si triglycéridémie > 4 g/L).


  Les formules de conversion mmol/L et g/L sont :


  
    	cholestérolémie mmol/L x 0,387 => g/L ;


    	cholestérolémie g/L x 2,586 => mmol/L ;


    	triglycéridémie mmol/L x 0,875 => g/L ;


    	triglycéridémie g/L x 1,136 => mmol/L.

  


  La cible du LDLc en prévention primaire est :


  
    	si très haut risque cardiovasculaire : LDLc < 0.55 g/L et réduction de 50 % de LDLc de base,


    	si haut risque cardiovasculaire : LDLc < 0.70 g/L et réduction de 50 % de LDLc de base,


    	risque cardiovasculaire modéré : LDLc < 1g/L,


    	risque cardiovasculaire faible : LDLc <1.16 g/L.

  


  L’amélioration de la diététique est toujours nécessaire. Les statines sont le traitement de choix pour l’élévation du LDLc. Elles permettent généralement d’obtenir la valeur cible de LDLc. Les statines de haute intensité sont l’atorvastatine et la rosuvastatine.


  Si la monothérapie par statine ne permet pas d’obtenir la valeur cible de LDLc, on ajoute de l’ezétimibe (Ezétrol®), inhibiteur de l’absorption intestinale du cholestérol. L’ezétimibe peut être prescrit seul en cas de rhabdomyolyse provoquée par une statine.


  En cas d’élévation persistante du LDLc malgré la dose maximale tolérée de statine et d’ezétimibe, l’ajout d’un inhibiteur du PCSK9 (evolocumab (Repatha®), alirocumab (Praluent®) doit être envisagé.


  L’abaissement du HDLc et l’hypertriglycéridémie justifient un traitement par diététique et éventuellement par fibrates.


  5 - Obésité


  L’alimentation doit être adaptée et équilibrée. L’aide d’une diététicienne est souvent nécessaire.


  3. Prévention secondaire


  En prévention secondaire, c’est-à-dire après l’apparition des symptômes, la lutte contre les FDR est plus impérative qu’en prévention primaire.


  Les objectifs cibles doivent être atteints :


  
    	sevrage tabagique,


    	LDLc < 0.55 g/L,


    	PA < 130/80 mmHg si < 65 ans et < 140/80 mmHg si > 65 ans,


    	HbA1c < 7 %,


    	IMC < 25 kg/m2,


    	activité physique régulière d’intensité modérée (150 minutes/semaine),


    	alimentation équilibrée avec un apport suffisant en fruits et légumes.

  


  La participation active du patient paraît déterminante pour le succès à long terme, au mieux dans le cadre d’un programme d’éducation thérapeutique structurée.


  Tous les patients doivent théoriquement recevoir :


  
    	un anti-plaquettaire (aspirine ou clopidogrel),


    	une statine,


    	un IEC/ARA2.
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  E02. Évaluation et prévention de la maladie thrombo-embolique veineuse


  1. Introduction


  La maladie thrombo-embolique veineuse (MTEV) est fréquente et grave, ce qui justifie l’évaluation de son risque et la discussion d’une thromboprophylaxie à l’hôpital et à domicile.


  Si les facteurs de risque (FDR) veineux thrombo-emboliques transitoires et permanents (tableau T1) sont actuellement bien identifiés, l’évaluation globale du risque d’un patient est difficile et empirique.


  
    
      
        	
          T1 - FDR veineux thrombo-emboliques transitoires et permanents

        
      


      
        	
          Facteurs de Risque 

        

        	
          Circonstances de survenue de MTEV 

        
      


      
        	
          Absence de facteur de risque permanent ou transitoire : MTEV non provoquée

        

        	
          

        
      


      
        	
          Facteurs transitoires majeurs

        

        	
          - Chirurgie avec Anesthésie Générale de plus de 30 min
- Césarienne
- Affection médicale aiguë + immobilisation ≥ 3 j

        
      


      
        	
          Facteurs transitoires mineurs

        

        	
          - Traumatisme du membre inférieur avec mobilité réduite ≥ 3 jours
- Œstrogène, grossesse, péri-partum
- Alitement > 3 jours pour affection médicale aiguë sans hospitalisation
- Admission à l’hôpital pour affection médicale aiguë pour moins de 3 jours 
- Chirurgie avec Anesthésie Générale de moins de 30 min

        
      


      
        	
          Facteurs persistants mineurs

        

        	
          - Affection auto-immune, MICI

        
      


      
        	
          Facteurs persistants majeurs

        

        	
          - Cancer actif
• sans traitement curatif
• ou progression sous traitement
• ou toujours sous traitement


          - Syndrome des anti-phospholipides, déficit en anti-thrombine

        
      

    
  


  Adapté de Kearon et al. SSC / ISTH. J Thromb Haemost 2016;14:1980-3.


  2. Prévention en médecine


  Le bénéfice d’une thromboprophylaxie par HBPM ou fondaparinux a été démontré en milieu médical. Ce traitement est indiqué pendant 2 semaines chez les patients > 40 ans en situation aiguë (infection aiguë, décompensation cardiaque ou respiratoire, poussée de maladie inflammatoire digestive ou rhumatologique avec au moins un FDR permanent de MTEV [cancer, syndrome myéloprolifératif, âge > 75 ans, antécédent personnel de MTEV, traitement hormonal]) (tableau T2). En cas de clairance de la créatinine selon Cockroft< 30 mL/min, on utilise l’HNF (5 000 UI SC / 12 heures).


  
    
      
        	
          T2 - Schéma d’administration en milieu médical

        
      


      
        	
           

        

        	
          Posologie/24 h

        

        	
          Nombre d’injections/24 h

        
      


      
        	
          Enoxaparine, Lovenox®

        

        	
          4 000 UI anti-Xa

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Daltéparine, Fragmine®

        

        	
          5 000 UI anti-Xa

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Tinzaparine, Innohep®

        

        	
          3 500 UI ou 4 500 UI anti-Xa

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Fondaparinux, Arixtra®

        

        	
          2.5 mg

        

        	
          1

        
      

    
  


  3. Prévention en milieu chirurgical


  L’utilité de la prévention par anticoagulant a été démontrée pour les patients bénéficiant d’une chirurgie à risque élevé (prothèse totale de hanche ou de genou, fracture de hanche, chirurgie carcinologique, neurochirurgie, chirurgie bariatrique) (tableau T3) ou d’une chirurgie à risque modéré mais ayant un facteur de risque personnel (cancer, antécédent de MTEV, âge) (tableau T4).


  
    
      
        	
          T3 - Schéma d’administration en chirurgie à risque thrombo-embolique élevé
(Société Française d’Anesthésie Réanimation 2011)

        
      


      
        	
          Fondaparinux, Arixtra®

        

        	
          2,5 mg x 1 /j

        

        	
          8-18 h post-opératoire

        
      


      
        	
          Daltéparine, Fragmine®

        

        	
          5 000 UI anti-Xa x 1 /j

        

        	
          6 h post-opératoire

        
      


      
        	
          Nadroparine, Fraxiparine®

        

        	
          38 UI anti-Xa/kg x 1 /j puis 57 UI/kg à J4

        

        	
          6 h post-opératoire

        
      


      
        	
          Tinzaparine, Innohep®

        

        	
          4 500 UI anti-Xa x 1 /j

        

        	
          6 h post-opératoire

        
      


      
        	
          Énoxaparine, Lovenox®

        

        	
          4 000 UI anti-Xa x 1 /j

        

        	
          6 h post-opératoire

        
      


      
        	
          Dabigatran, Pradaxa®

        

        	
          220 mg x 1 /j

        

        	
          1-4 h (demi-dose) puis 1 fois par jour

        
      


      
        	
          Apixaban, Eliquis®

        

        	
          2,5 mg x 2/j

        

        	
          12-18 h


          post-opératoire

        
      


      
        	
          Rivaroxaban, Xarelto®

        

        	
          10 mg x 1 /j

        

        	
          8 h post-opératoire

        
      

    
  


  
    
      
        	
          T4 - Schéma d’administration en chirurgie à risque thrombo-embolique modéré

        
      


      
        	
           

        

        	
          Posologie/24 h

        

        	
          Délai entre injection pré-opératoire et chirurgie

        

        	
          Nombre d’injections/24 h

        
      


      
        	
          Enoxaparine, Lovenox®

        

        	
          2 000 UI anti-Xa

        

        	
          2 h

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Daltéparine, Fragmine®

        

        	
          2 500 UI anti-Xa

        

        	
          2 à 4 h

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Nadroparine, Fraxiparine®

        

        	
          2 850 UI anti-Xa

        

        	
          2 h

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Tinzaparine, Innohep®

        

        	
          2 500 UI anti-Xa

        

        	
          2 h

        

        	
          1

        
      

    
  


  4. Moyens physiques de prévention


  Les moyens physiques, non pharmacologiques, sont :


  
    	la compression pneumatique intermittente ;


    	les bas de compression (les chaussettes ou bas jarret suffisent) ;


    	la mobilisation passive et active dès que possible (mobilisation et déambulation précoces) ;


    	ainsi que la kinésithérapie respiratoire.

  


  Ils sont les seuls moyens utilisables en cas de risque hémorragique important. En post-accident vasculaire cérébral, les bas de compression sont contre-indiqués, il faut préférer la compression pneumatique intermittente. Les bas de compression sont utilisés en association au traitement pharmacologique sauf contre-indication.


  5. Surveillance


  En chirurgie ou en traumatologie, tout traitement héparinique nécessite réglementairement une surveillance des plaquettes deux à trois fois par semaine de J4 à J14 puis 1 fois par semaine pendant 1 mois. Au-delà une surveillance régulière ne semble pas nécessaire.


  En milieu purement médical, la surveillance plaquettaire n’est pas indispensable. Pour le fondaparinux, il est nécessaire d’obtenir une numération plaquettaire avant instauration comme pour tout traitement héparinique ou, le plus tôt possible après l’instauration de traitement. Ceci n’est pas nécessaire pour le rivaroxaban, le dabigatran et l’apixaban. À doses préventives, il existe une contre-indication absolue au fondaparinux pour une clairance Cockcroft de la créatinine < 30 mL/min et une contre-indication relative aux HBPM en cas de clairance Cockcroft < 20 mL/min pour la tinzaparine, < 15mL/min pour l’enoxaparine.


  E03a. Héparine non fractionnée (HNF)


  Les héparines sont des anticoagulants indirects agissant par voie parentérale.


  1. Modalités d’utilisation


  Mode d’action : l’héparine est un cofacteur de l’anti-thrombine ce qui explique son action anti-thrombine (anti-IIa) principale et anti-Xa.


  1 - Principales caractéristiques pharmacocinétiques


  
    	L’HNF ne traverse ni le placenta ni les barrières séreuses ;


    	après injection d’un bolus intraveineux, la demi-vie d’élimination est de 90 minutes : l’héparinémie est indétectable 4 h après un bolus et 12 h après une injection sous-cutanée. L’élimination rénale est négligeable.

  


  ATTENTION ! La posologie d’héparine s’exprime en unités internationales (UI) et jamais en milligrammes.


  2 - Présentation


  
    	Voie IV : héparinate de sodium (Héparine Choay®, Panpharma®) sous forme d’ampoules de 1 ml ou de flacon de 5 ml (1 ml = 5 000 UI) à diluer dans un soluté isotonique G 5 % ou NaCl 0,9 % ;


    	voie sous-cutanée : héparinate de calcium (Calciparine®).

  


  3 - Il existe deux schémas d’utilisation de l’HNF


  
    	Soit à posologie hypocoagulante pour : 

    
      	maladie thrombo-embolique veineuse (MTEV) à la phase aiguë ;


      	oblitération artérielle aiguë par embolie ;


      	syndromes coronaires aigus ;


      	prévention des accidents thrombo-emboliques artériels en cas de cardiopathie emboligène, de thérapeutiques endovasculaires et de chirurgie vasculaire artérielle ;


      	prévention de la coagulation dans les circuits de circulation extracorporelle.

    



    	Soit à posologie isocoagulante (traitement préventif) pour prévenir : 

    
      	MTEV en milieu médical ou chirurgical, comme alternative aux HBPM en cas d’insuffisance rénale (clairance de Cockcroft et Gault < 20 mL/min) ;


      	thromboses des circuits d’hémodialyse.

    


  


  2. Indications à titre curatif


  Prévenir l’extension et la migration embolique du thrombus veineux et l’extension du thrombus artériel. L’héparine ne dissout pas le thrombus mais empêche son extension. La lyse du thrombus est le fait de la fibrinolyse physiologique.


  Mode d’administration et posologie


  Celle-ci est fonction du poids.


  1 - Administration IV continue à la seringue électrique


  Bolus d’héparine (Héparine®) de 50 UI/kg IVD puis perfusion IV continue à la seringue électrique à la dose de 15-20 UI/kg/h. La surveillance biologique de l’activité anticoagulante est nécessaire pour pouvoir ajuster la dose. Elle est effectuée en mesurant l’activité anti-Xa (0,3-0,7 U/ml) ou le TCA (1,5 à 3 fois le témoin, la cible optimale est à préciser selon les références du laboratoire). Si le TCA est spontanément élevé ou en cas de discordance TCA/anti-Xa, la surveillance sera faite en mesurant l’anti-Xa ( = héparinémie dans ce cas).


  Le premier contrôle est réalisé à la 4e heure après la mise en place du traitement. Par la suite, si le TCA ou l’anti-Xa est dans la zone thérapeutique, contrôler toutes les 24 h. Si le TCA ou l’anti-Xa n’est pas dans la zone thérapeutique, contrôler toutes les 4 à 6 h après l’adaptation posologique jusqu’à l’équilibre thérapeutique, puis 1 fois par 24 h. Les adaptations de posologie se font par paliers de 4 à 8 UI/kg/h en moyenne.


  2 - Exemple de prescription et d’adaptation de posologie chez une femme de 60 kg


  Dosage du TCA avant traitement puis :


  
    	dose de charge de 3 000 UI en IVD en 2 minutes ;


    	perfusion IV seringue électrique 900 UI/h ;


    	mesure du TCA 4 h plus tard et ajustement en fonction du rapport TCA du patient sur TCA du témoin (TCA patient /TCA témoin) ;

  


  Modification de la dose selon rapport TCA patient /TCA témoin :


  
    
      
        	
          > 4

        

        	
          Arrêt perfusion 1 h
Puis diminuer la dose de 240 UI/kg/24 h

        
      


      
        	
          3,1-4

        

        	
          Diminuer la dose de 120 UI/kg/24 h

        
      


      
        	
          1,5-3

        

        	
          Pas de changement

        
      


      
        	
          1,2-1,4

        

        	
          Augmenter la dose de 120 UI/kg/24 h

        
      


      
        	
          < 1,2

        

        	
          Augmenter la dose de 240 UI/kg/24 h.

        
      

    
  


  3 - Administration sous-cutanée


  L’injection se fait dans le tissu sous-cutané de la ceinture abdominale en variant les sites d’injection. La posologie est en moyenne de 10 % supérieure à la posologie utilisée par voie veineuse pour un même niveau d’anticoagulation (TCA, anti-Xa). Cette posologie de 500 UI/kg/j de Calciparine®‚ est répartie en 2 injections espacées de 12 h (ou en 3 injections espacées de 8 h pour ne pas dépasser la dose de 15 000 UI par injection). La surveillance de l’efficacité de la Calciparine® est identique à celle de l’héparine IV sodique (4-6 h après chaque changement de posologie).


  Dans le traitement de la MTEV, compte tenu des difficultés d’adaptation de posologie, un schéma dose « fixe » a été proposé : HNF sous-cutanée 333 UI/kg la première injection puis 250 UI/kg toutes les 12 heures.


  3. Traitement préventif


  L’HNF est indiquée en prévention de la MTEV en milieu médical et chirurgical, comme alternative aux HBPM en cas d’insuffisance rénale sévère (clairance de Cockcroft et Gault < 15 mL/min).


  Mode d’administration et posologie


  La posologie habituelle d’HNF par voie sous-cutanée est de 5 000 UI toutes les 12 h. La surveillance du TCA n’est pas indispensable mais celle de la numération plaquettaire reste nécessaire quel que soit le contexte.


  4. Surveillance plaquettaire


  En cas d’administration d’HNF à doses curatives ou préventives, une numération plaquettaire doit être réalisée avant le traitement (ou dans les 24 h qui suivent) puis 2 à 3 fois par semaine de J4 à J14 puis 1 fois par semaine pendant 1 mois. Au-delà une surveillance régulière ne semble pas nécessaire.


  5. Contre-indications de l’HNF


  Absolues


  
    
      	Hypersensibilité à l’héparine ;


      	antécédents de thrombopénie grave de type II (thrombopénie induite par l’héparine ou TIH), lors d’un traitement par HNF ou HBPM ;


      	maladies hémorragiques constitutionnelles ;


      	lésion organique susceptible de saigner ;


      	manifestations ou tendances hémorragiques liées à des troubles de l’hémostase : les coagulations intravasculaires disséminées (CIVD) peuvent être une exception à cette règle à condition qu’elles ne compliquent pas une TIH ;


      	hémorragie intracérébrale.

    

  


  Relatives


  
    
      	Accident vasculaire cérébral ischémique étendu à la phase aiguë, avec ou sans troubles de la conscience. Lorsque l’accident vasculaire cérébral est d’origine embolique, le délai est de 72 heures. En cas d’infarctus cérébral, la preuve de l’efficacité de l’héparine à dose curative n’a pas été établie à ce jour, quelles que soient la cause, l’étendue et la sévérité clinique de l’infarctus cérébral ;


      	hypertension artérielle non contrôlée ;


      	endocardite infectieuse aiguë (en dehors de celles survenant sur prothèse mécanique).

    

  


  L’utilisation des médicaments suivants sont généralement déconseillés en association avec l’héparine (cf. Interactions) :


  
    	l’acide acétylsalicylique à posologie analgésique ou anti-pyrétique ;


    	les anti-inflammatoires non stéroïdiens (AINS).

  


  6. Complications de l’héparinothérapie par HNF


  Les deux complications majeures du traitement par l’HNF à dose curative sont l’hémorragie (la plus fréquente) et la thrombopénie à l’héparine (TIH).


  1 - Complications hémorragiques


  En cas de complication hémorragique liée à un surdosage en héparine, l’interruption du traitement permet une réduction rapide des taux circulants d’HNF. En cas de menace du pronostic vital, on peut utiliser la protamine comme antidote dose pour dose (1 ml de sulfate de protamine neutralise 1 000 UI d’héparine).


  2 - Thrombopénie induite par l’héparine (TIH)


  Critères diagnostiques


  La thrombopénie induite par l’héparine (TIH) est une coagulopathie thrombogène. Elle peut survenir lors d’un traitement par HNF quels que soient la posologie et le mode d’administration et aussi, plus rarement lors d’un traitement par HBPM. C’est une complication grave mettant en jeu le pronostic vital et fonctionnel. La probabilité de TIH est évaluée par le score 4T (tableau T1) qui guidera pour l’indication de réalisation de tests diagnostiques.


  La thrombopénie est définie par un taux < 100 G/L ou une diminution relative d’au moins 40 % par rapport au taux préalable de plaquettes en début de traitement. Elle survient généralement à partir du 5e jour de traitement. Le diagnostic de TIH est moins vraisemblable au-delà de trois semaines de traitement.


  
    
      
        	
          T1 - Score 4T de diagnostic de TIH

        
      


      
        	
          Score 4T

        

        	
          Score

        

        	
          2

        

        	
          1

        

        	
          0

        
      


      
        	
          Thrombopénie (taux le plus bas)

        

        	
           

        

        	
          20-100 G/L
ou chute > 50 %

        

        	
          10-19 G/L
ou chute 30-50 %

        

        	
          < 10 G/L
ou chute < 30 %

        
      


      
        	
          « Timing » chute plaquettes

        

        	
           

        

        	
          Entre J 5-10 ou avant si héparine pendant les 30 jours précédents

        

        	
          > J 10 ou avant si héparine pendant les 31-100 jours précédents ou indéterminée 
(pas de NFS)

        

        	
          ≤ J4 > 
(sans héparine récente)

        
      


      
        	
          Thrombose

        

        	
           

        

        	
          Thrombose prouvée
Nécrose cutanée

        

        	
          Récidive
Extension de thrombose
Suspicion non documentée

        

        	
          Aucune

        
      


      
        	
          Autres causes


          de thrombopénie

        

        	
           

        

        	
          Aucune évidente

        

        	
          Possible

        

        	
          Définie

        
      


      
        	
          SCORE

        

        	
           

        

        	
           

        
      

    
  


  Score : 0 - 3 = risque faible. 4 - 5 = risque intermédiaire. 6 - 8 = risque fort. Un score ≥ 4 doit faire poursuivre les investigations.


  La TIH peut être associée à des manifestations thrombotiques. Les thromboses artérielles sont particulièrement graves, mais sont assez rares. Les thromboses veineuses sont plus fréquentes, souvent sous la forme d’une extension de la thrombose initiale en cours de traitement, parfois sous la forme d’un nouvel épisode. Elles sont parfois cliniquement latentes, et doivent être recherchées systématiquement.


  Les anticorps anti-PF4 (anti-complexe héparine-facteur 4 plaquettaire) sont cherchés par technique ELISA ou apparentée en 1re intention. Les tests fonctionnels de référence sont les tests d’agrégation plaquettaire (HIPA) et ils sont réalisés en deuxième intention.


  Conduite à tenir et traitement


  La démarche diagnostique de TIH repose sur l’organigramme ci-dessous (cf figure 1), fonction de la probabilité du score 4T.


  F1 - démarche diagnostique de TIH


  
    [image: F1 - démarche diagnostique de TIH] 

    Légende. aPF4 : anticorps anti-PF4, DO : densité optique, interméd : intermédiaire, VPN : valeur prédictive négative.

  


  Chez les malades ayant une suspicion clinique intermédiaire ou élevée de TIH avec thrombopénie isolée asymptomatique ou thrombose, il faut prescrire un traitement anti-thrombotique de substitution car le risque de thrombose ultérieure est très élevé. Deux thérapeutiques peuvent être choisies préférentiellement : le danaparoïde sodique (Orgaran®) et l’argatroban (Arganova®). Leur maniement est une affaire d’équipe clinico- biologique. La TIH n’est pas une contre-indication à l’emploi du fondaparinux.


  Les anti-vitamines K sont à éviter à la phase initiale car ils majorent le risque thrombotique en diminuant rapidement le taux de protéine C, un inhibiteur physiologique de la coagulation dont la demi-vie est courte (< 6 heures) avant de diminuer les facteurs vitamine K dépendants. Leur utilisation exclusive peut favoriser la survenue d’une gangrène veineuse des membres inférieurs. Les anti-plaquettaires conventionnels comme l’aspirine sont inefficaces. Les HBPM sont, dans plus de 90 % des cas, reconnues par les anticorps associés à la TIH et ne peuvent donc pas être utilisées sans risque. La TIH n’est pas une indication pour la mise en place systématique d’un filtre cave.


  Prévention


  La surveillance régulière de la numération plaquettaire deux fois par semaine pendant 2 à 3 semaines est nécessaire chez tous les malades traités par une HNF quelle qu’en soit l’indication (traitement curatif et préventif).


  Il est préférable, lorsque cela est possible, de réduire la durée des traitements par héparine, en mettant en place un relais précoce par un anti-vitamine K.


  Chez un patient ayant un antécédent prouvé de TIH, la prescription de toute héparine est contre-indiquée.


  3 - Autres complications


  Il existe d’autres effets indésirables du traitement par HNF : ostéoporose dépendante de la dose et de la durée de l’héparinothérapie, réactions cutanées (hématome aux points d’injection, nécrose cutanée ou réaction urticarienne).


  7. Précautions d’emploi


  Risque hémorragique accru : sujet âgé de plus de 80 ans, insuffisant rénal ou hépatique, hypertendu, patient ayant un ulcère gastroduodénal, association aux anti-inflammatoires non stéroïdiens ou à l’aspirine.


  Grossesse : l’héparine non fractionnée IV ou sous-cutanée peut être utilisée au cours de la grossesse.


  Acte chirurgical ou manœuvre instrumentale (ponction pleurale, lombaire ou osseuse) : interrompre l’héparinothérapie IV 4 h avant, sous-cutanée 12 h avant ou neutraliser l’héparine par la protamine en cas d’urgence. Dans ces situations d’intervention chirurgicale ou instrumentale, il faut préférer l’héparinothérapie IV du fait de sa plus grande maniabilité.


  E03b. Héparines de bas poids moléculaire


  Les héparines de bas poids moléculaire (HBPM) sont un mélange inhomogène de chaînes polysaccharidiques obtenues par fractionnement chimique ou enzymatique de l’héparine non fractionnée. En dehors des contre-indications, les HBPM (et le fondaparinux, voir chapitre correspondant) sont préférées à l’HNF.


  1. Mode d’action et pharmacocinétique


  Les HBPM (tableau T1) sont caractérisées par une activité anti-Xa élevée et une faible activité anti-IIa. Le rapport entre ces deux activités peut varier et caractérise chaque HBPM.


  La biodisponibilité de l’HBPM est proche de 100 % en cas de 2 injections quotidiennes et de 90 % pour les HBPM en une seule injection. L’activité plasmatique maximale est observée entre la 3e et la 4e heure.


  L’élimination se fait principalement par voie rénale, notamment en ce qui concerne les chaines courtes.


  Les HBPM ne franchissent ni les séreuses ni la barrière placentaire. Il existe une étroite corrélation entre la dose administrée en fonction du poids et l’efficacité biologique (90 % des patients sont dans la zone thérapeutique sans adaptation de posologie) sauf pour les poids extrêmes (< 40 kg ou > 120 kg).


  
    
      
        	
          T1 - Différentes HBPM disponibles

        
      


      
        	
          HBPM

        

        	
          DCI

        
      


      
        	
          Fragmine®

        

        	
          daltéparine sodique

        
      


      
        	
          Fraxiparine®

        

        	
          nadroparine calcique

        
      


      
        	
          Lovenox®

        

        	
          énoxaparine sodique

        
      


      
        	
          Fraxodi®

        

        	
          nadroparine calcique

        
      


      
        	
          Innohep®

        

        	
          tinzaparine sodique

        
      

    
  


  2. Indications


  Indications communes aux différentes HBPM


  Daltéparine, nadroparine, tinzaparine et énoxaparine :


  
    	traitement curatif des thromboses veineuses profondes constituées ;


    	traitement préventif de la maladie thrombo-embolique veineuse en chirurgie ;


    	prévention de la coagulation du circuit de circulation extra-corporelle au cours de l’hémodialyse.

  


  Indications spécifiques


  
    	Traitement prolongé de la maladie thrombo-embolique veineuse symptomatique et prévention de ses récidives, chez les patients atteints de cancer en évolution et/ou en cours de chimiothérapie : tinzaparine, daltéparine ;


    	Traitement de l’angor instable et de l’infarctus du myocarde sans onde Q en phase aiguë : daltéparine, nadroparine, énoxaparine ;


    	Traitement préventif de la maladie thrombo-embolique veineuse en médecine par énoxaparine 4 000 UI anti-Xa ou daltéparine 5 000 UI anti-Xa si : 

    
      	insuffisance cardiaque stade III ou IV de la classification NYHA,


      	insuffisance respiratoire aiguë,


      	infection aiguë ou affection rhumatologique aiguë associée à au moins un facteur de risque de maladie thrombo-embolique veineuse ;

    



    	Traitement de l’embolie pulmonaire sans signe de gravité : tinzaparine, énoxaparine.

  


  3. Principales contre-indications


  Absolues


  À doses curatives ou préventives


  
    	Antécédent de thrombopénie induite par l’héparine (TIH) survenue lors d’un traitement par héparine non fractionnée ou HBPM (cf Mises en garde/Précautions d’emploi) ;


    	hémorragies graves ;


    	lésion organique susceptible de saigner ;


    	maladies hémorragiques de l’hémostase (les coagulations intravasculaires disséminées peuvent être une exception à cette règle).

  


  À doses curatives


  
    	Hémorragie intracérébrale ;


    	insuffisance rénale sévère (clairance de la créatinine < 30 mL/min selon l’estimation de la formule de Cockcroft et Gault). Dans l’insuffisance rénale sévère, utiliser l’héparine non fractionnée ;


    	anesthésie péridurale et rachi-anesthésie.

  


  Relatives


  À doses curatives


  
    	Accident vasculaire cérébral ischémique étendu à la phase aiguë, avec ou sans troubles de la conscience. Lorsque l’accident vasculaire cérébral est d’origine embolique, le délai à respecter est au minimum de 72 heures ;


    	endocardite infectieuse aiguë ;


    	acide acétylsalicylique aux doses antalgiques, anti-inflammatoires non stéroïdiens par voie générale.

  


  À doses préventives


  
    	Insuffisance rénale sévère (clairance de la créatinine < 30 mL/min selon l’estimation de la formule de Cockcroft et Gault) ;


    	dans les 24 premières heures qui suivent une hémorragie intracérébrale ;


    	acide acétylsalicylique aux doses antalgiques, anti-inflammatoires non stéroïdiens par voie générale.

  


  4. Précautions d’emploi


  Rachi-anesthésie/anesthésie péridurale


  De rares cas d’hématomes intrarachidiens, qui ont entraîné une paralysie prolongée ou permanente, ont été rapportés lors d’utilisation des HBPM au cours de rachi-anesthésies ou d’anesthésies péridurales. L’utilisation post-opératoire prolongée de cathéters périduraux augmente le risque d’hématome. Il est recommandé d’interrompre le traitement par HBPM 12 h avant la rachi-anesthésie ou la péridurale en cas de traitement à dose prophylactique, et 24 h en cas de traitement à dose curative.


  Majoration du risque hémorragique en cas d’altération de la fonction rénale


  Des hémorragies ont été constatées chez le sujet âgé ou en cas d’altération de la fonction rénale. Il est nécessaire d’évaluer la fonction rénale chez toute personne de plus de 75 ans lors de l’utilisation des HBPM selon la formule de Cockcroft. Le calcul diffère chez l’homme et chez la femme :


  Clairance créatinine selon Cockcroft


  Cl(Homme) = 1,23 x Poids (kg) x (140 – Age en années)/Créat en µmol/L


  Cl(Femme) = 1,04 x Poids (kg) x (140 – Age en années)/Créat en µmol/L


  Grossesse et allaitement


  Il n’a jamais été rapporté d’effet malformatif ou fœtotoxique des HBPM utilisées à dose curative ou préventive chez l’animal ou dans l’espèce humaine. Le centre de référence des agents tératogènes s’est prononcé en faveur de l’utilisation de toutes les HPBM en préventif et curatif au cours de la grossesse quel que soit le terme et lors de l’allaitement.


  5. Traitement curatif des thromboses veineuses profondes et des embolies pulmonaires


  1 - Mode d’administration et posologie


  Les HBPM sont administrées à dose adaptée au poids en deux injections quotidiennes sous cutanées (tableau T2) ou en une injection quotidienne sous cutanée (tableau T3).


  
    
      
        	
          T2 - HBPM en deux injections quotidiennes

        
      


      
        	
          DCI

        

        	
           

        

        	
          Posologie par injection

        

        	
          Nombre d’injections/24 h

        
      


      
        	
          Daltéparine

        

        	
          Fragmine®

        

        	
          100 UI anti-Xa/kg

        

        	
          2

        
      


      
        	
          Enoxaparine

        

        	
          Lovenox®

        

        	
          100 UI anti-Xa/kg

        

        	
          2

        
      


      
        	
          Nadroparine

        

        	
          Fraxiparine®

        

        	
          85 UI anti-Xa/kg

        

        	
          2

        
      

    
  


  
    
      
        	
          T3 - HBPM en une injection quotidienne

        
      


      
        	
          DCI

        

        	
           

        

        	
          Posologie par injection

        

        	
          Nombre d’injections/24 h

        
      


      
        	
          Tinzaparine

        

        	
          Innohep®

        

        	
          175 UI anti-Xa/kg

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Nadroparine

        

        	
          Fraxodi®

        

        	
          171 UI anti-Xa/kg

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Daltéparine

        

        	
          Fragmine®

        

        	
          200 UI/kg*

        

        	
          1

        
      

    
  


  * 200 UI/kg pendant 1 mois puis 150 UI/kg chez les patients cancéreux.


  2 - Durée du traitement


  Les HBPM sont utilisées à la période initiale, jusqu’à ce que le relais par AVK soit efficace. Dans la majorité des cas, il est conseillé que cette période n’excède pas 10 jours. Dans le cas spécifique du traitement de la maladie thrombo-embolique veineuse survenant dans un contexte carcinologique, la durée du traitement recommandée est de 3 à 6 mois.


  6. Traitement préventif des thromboses veineuses profondes


  Mode d’administration et posologie


  L’administration de l’héparine se fait en une seule injection sous-cutanée par jour, quelle que soit l’HBPM utilisée (tableau T4).


  
    
      
        	
          T4 - Schéma d’administration en chirurgie à risque thromboembolique élevé
(Société Française d’Anesthésie Réanimation 2011)

        
      


      
        	
          Daltéparine, Fragmine®

        

        	
          5 000 UI anti-Xa

        

        	
          6 h post-opératoire

        
      


      
        	
          Nadroparine, Fraxiparine®

        

        	
          38 UI anti-Xa/kg 
puis 57 UI/kg à J4

        

        	
          6 h post-opératoire

        
      


      
        	
          Tinzaparine, Innohep®

        

        	
          4 500 UI anti-Xa

        

        	
          6 h post-opératoire

        
      


      
        	
          Enoxaparine, Lovenox®

        

        	
          4 000 UI anti-Xa

        

        	
          6 h post-opératoire

        
      

    
  


  7. Surveillance du traitement par les HBPM


  1- Surveillance des plaquettes


  Les recommandations de l’AFSSAPS de 2009 ont proposé un allègement de la surveillance plaquettaire lors de l’utilisation des HBPM. Ainsi cette surveillance n’est plus recommandée qu’après administration préalable d’HNF, ou en situation chirurgicale ou traumatologique.


  2 - Mesure de l’activité anti-Xa


  Pour la plupart des utilisations, elle n’est pas nécessaire lorsque la posologie prescrite a été adaptée au poids (90 % dans la zone thérapeutique sans adaptation de posologie). Elle est envisagée en cas de :


  
    	faible poids corporel ou surcharge pondérale (< 40 kg, > 120 kg) ;


    	complication hémorragique.

  


  L’activité anti-Xa se mesure 4 h après la 3e injection sous cutanée. Les zones d’efficacité biologique varient avec le type d’HBPM et ne sont valables que pour un prélèvement réalisé strictement 4 h après l’injection.


  La modification des doses peut se faire à raison de 10 à 20 UI anti Xa/kg/12 h en fonction du résultat. Cette proposition ne fait pas l’objet d’un consensus validé.


  8. Complications


  1 - Risque de thrombopénie


  Le risque de thrombopénie induite par une héparine (TIH) existe lors d’un traitement par HBPM.


  2 - Manifestations cutanées


  Elles sont fréquentes, et ce d’autant plus que l’utilisation est prolongée au-delà de 10 jours. Il s’agit le plus souvent d’hématome au point d’injection, de nodule inflammatoire hypodermique, de placard inflammatoire cutané avec de rares cas de nécrose.


  3 - Interactions médicamenteuses


  Associations nécessitant des précautions d’emploi avec risque hémorragique par inhibition des fonctions plaquettaires et agression de la muqueuse digestive :


  
    	acide acétylsalicylique ;


    	anti-inflammatoires non stéroïdiens.

  


  E03c. Le fondaparinux


  Le fondaparinux (Arixtra®) est un pentasaccharide inhibiteur synthétique et spécifique du facteur X activé. Son efficacité et sa sécurité d’emploi sont comparables à celles des héparines de bas poids moléculaire (HBPM), son avantage principal est de ne pas se compliquer de thrombopénie induite par l’héparine (TIH) et la surveillance des plaquettes n’est pas nécessaire.


  1. Indications


  Il est indiqué :


  
    	dans le traitement préventif après prothèse totale de hanche ou de genou, dans la fracture de hanche, en chirurgie abdominale et chez les patients médicaux alités jugés à haut risque de complications thrombo-emboliques ;


    	dans le traitement curatif des thromboses veineuses profondes et des embolies pulmonaires ;


    	dans le traitement curatif des thromboses veineuses superficielles ;


    	dans le traitement des syndromes coronaires aigus.

  


  2. Posologie


  En traitement préventif, la posologie recommandée de fondaparinux est de 2,5 mg une fois par jour, administré en postopératoire par injection sous-cutanée. La dose initiale doit être administrée 8 à 18 heures après la fin de l’intervention chirurgicale, après vérification de l’absence de saignement actif. Chez les patients bénéficiant d’une chirurgie de hanche (prothèse ou fracture), une prophylaxie prolongée par fondaparinux est envisagée pour une durée allant jusqu’à J 35 post-opératoire. Chez les patients médicaux, la durée recommandée est de 7 à 14 jours.


  En traitement curatif de la maladie thrombo-embolique (MTEV), la posologie recommandée est de 7,5 mg une fois par jour (pour tous les patients dont le poids est compris entre 50 et 100 kg) administrée par injection sous cutanée (posologie recommandée = 5 mg si poids < 50 kg, 10 mg si poids > 100 kg). Dans le traitement de la thrombose veineuse superficielle (TVS), la posologie est de 2,5 mg une fois par jour pendant une durée de 30-45 jours.


  3. Principales contre-indications


  Absolues


  
    	Identiques à celles de l’héparine non fractionnée et des HBPM (mais pas de risque de TIH avec le fondaparinux) ;


    	clairance de la créatinine Cockcroft inférieure à 30 mL/min en traitement curatif ;


    	clairance de la créatinine Cockcroft inférieure à 20 mL/min en traitement préventif ;


    	femme enceinte à moins d’une nécessité absolue ;


    	allaitement à moins d’une nécessité absolue.

  


  4. Modalités de surveillance du traitement


  Avant tout traitement par fondaparinux, ou le plus tôt possible après l’instauration du traitement, il est nécessaire d’obtenir une numération plaquettaire. Il faut évaluer avant le début du traitement la clairance de la créatinine selon Cockcroft. Les précautions d’emploi sont les mêmes que pour les HBPM.


  5. Traitement de la thrombose veineuse superficielle


  La posologie est de 2,5 mg de fondaparinux une fois par jour pendant une durée de 45 jours en cas de TVS symptomatique de plus de 5 cm de longueur de la veine grande saphène avec extrémité supérieure du thrombus située à plus de 3 cm en deçà de la jonction saphéno-fémorale.


  En cas de thrombose plus étendue, le schéma thérapeutique de la thrombose veineuse profonde s’applique.


  E03d. Antivitamines K (AVK)


  Les anti-vitamines K (AVK) sont des anticoagulants actifs par voie orale.


  1. Mode d’action


  Les AVK (tableau T1) inhibent la carboxylation hépatique des facteurs vitamine K dépendants (II, VII, IX et X) mais également des protéines C et S. Les AVK n’ont pas d’action sur les facteurs circulants déjà synthétisés qui persistent dans le plasma pendant un temps variable en fonction de leur demi-vie (6 à 72 h). En conséquence, l’effet anticoagulant des AVK est retardé (délai minimum de 48 à 72 h) et persiste également 2 à 5 jours après l’arrêt du traitement. Le plateau d’équilibre est observé après 5 demi-vies.


  Les AVK traversent la barrière placentaire et sont contre-indiqués au cours de la grossesse.


  
    
      
        	
          T1 - les antivitamines K

        
      


      
        	
           

        

        	
          DCI

        

        	
          Nom commercial

        

        	
          Demi-vie plasmatique

        

        	
          Durée d’action

        
      


      
        	
          Dérivés de
l’indanedione

        

        	
          fluindione

        

        	
          Préviscan® 20 mg

        

        	
          30 h

        

        	
          48 h

        
      


      
        	
          Dérivés coumariniques

        

        	
          acénocoumarol

        

        	
          Sintrom® 4 mg
Mini-Sintrom® 1 mg

        

        	
          8-9 h

        

        	
          24 h

        
      


      
        	
          warfarine

        

        	
          Coumadine® 2 et 5 mg

        

        	
          35-45 h

        

        	
          96-120 h

        
      

    
  


  2. Principales caractéristiques des AVK


  La forte liaison protéique des AVK (95 %) laisse une forme active circulante de l’ordre de 3 %. Toute interaction médicamenteuse qui fait diminuer de 1 à 2 % la liaison protéique des AVK fait augmenter la forme libre de 50 à 100 %, induisant un risque hémorragique potentiel.


  3. Indications des AVK et niveau d’anticoagulation recommandé


  1 - Définition de l’INR


  La mesure du niveau d’anticoagulation doit se faire par l’INR (International Normalized Ratio).


  L’intensité de l’anticoagulation est évaluée en mesurant le temps de Quick (TQ). À l’état basal, le temps de Quick est égal à 12 secondes. Le TQ reflète l’activité des facteurs vitamine K dépendants (II, VII, X) et du facteur V non vitamine K dépendant. Les réactifs utilisés (thromboplastines) pour mesurer le TQ n’ont pas tous la même sensibilité aux effets plasmatiques des AVK ; cette caractéristique variable est appréciée par l’ISI (International Sensitivity Index). L’INR est un mode d’expression du TQ utilisé pour supprimer la variabilité des résultats en fonction des thromboplastines et donc des laboratoires.


  INR = (TQ patient/TQ témoin)ISI.


  L’INR est le seul test de surveillance du traitement par AVK.


  2 - Zones thérapeutiques recommandées en fonction des indications


  (T2 - T3 ci-dessous)


  
    
      
        	
          T2 - Indications hors valves mécaniques avec INR cible

        
      


      
        	
          Indications

        

        	
          INR recommandé

        
      


      
        	
          Traitement de la MTEV (TVP et EP) en relais de l’héparinothérapie

        

        	
          2-3

        
      


      
        	
          Prévention des embolies systémiques en cas de

        
      


      
        	
          - Fibrillation atriale non valvulaire
- Embolie systémique récidivante
- remplacement chirurgical mitral ou tricuspide par une bioprothèse (durée 3 mois)

        

        	
          2-3
2-3
 

        
      


      
        	
          Syndrome des antiphospholipides

        

        	
          2-3

        
      

    
  


  Légende. EP : embolie pulmonaire, MTEV : maladie thrombo-embolique veineuse, TVP : thrombose veineuse profonde


  
    
      
        	
          T3 - INR cible pour les prothèses valvulaires mécaniques (ESC 2021)

        
      


      
        	
          Risque thrombogène prothèse*

        

        	
          Risque thrombotique patient défini par le nombre de facteurs de risque**

        
      


      
        	
           

        

        	
          < 1

        

        	
          ≥ 1

        
      


      
        	
          Faible

        

        	
          2,5

        

        	
          3,0

        
      


      
        	
          Modéré

        

        	
          3,0

        

        	
          3,5

        
      


      
        	
          Élevé

        

        	
          3,5

        

        	
          4,0

        
      

    
  


  * Risque thrombogène prothèse
 - Faible: Carbomedics, Medtronic Hall, St Jude Medical, ON-X,
 - Modéré : autres prothèses à double ailette,
 - Élevé : Lillehei-Kaster, Omniscience, Starr-Edwards, Bjork-Shilley.



  ** Risque thrombotique patient (facteurs de risque) : position mitrale ou tricuspide, antécédents thrombo-emboliques artériels, fibrillation atriale, rétrécissement mitral, fraction d’éjection ventriculaire gauche < 35 %.


  4. Principales contre-indications des AVK


  Les AVK sont des médicaments potentiellement dangereux (2 % d’accidents hémorragiques graves par année de traitement). Il faut donc mettre en parallèle ce risque avec les bénéfices escomptés.


  Absolues


  
    	Insuffisance hépatique sévère ;


    	acide acétylsalicylique à forte dose ;


    	miconazole (voie générale, gel buccal) ;


    	millepertuis (plante utilisée en phytothérapie) ;


    	hypersensibilité ou intolérance au gluten, en raison de la présence d’amidon de blé.

  


  Relatives


  
    	Risque hémorragique. La décision de débuter ou de continuer le traitement par AVK doit être prise en fonction du rapport bénéfice/risque propre à chaque patient et à chaque situation : 

    
      	lésion organique susceptible de saigner ;


      	intervention récente neurochirurgicale ou ophtalmologique, ou possibilité de reprise chirurgicale ;


      	ulcère gastroduodénal récent ou en évolution ;


      	varices œsophagiennes ;


      	hypertension artérielle maligne (diastolique > 120 mmHg) ;


      	accident vasculaire cérébral récent (excepté en cas d’embolie systémique).

    



    	insuffisance rénale sévère (clairance de la créatinine < 20 mL/min) ;


    	acide acétylsalicylique ;


    	AINS par voie générale ;


    	chloramphénicol ;


    	anti-fongiques azolés ;


    	diflunisal ;


    	grossesse.

  


  5. Conduite pratique d’un traitement par les AVK


  1 - Mise en route du traitement : le relais héparine-AVK


  La dose initiale d’AVK est fixe : 1 cp de Préviscan®, 4 à 5 mg de Coumadine® ou 1 cp de Sintrom®. On ne doit pas faire de dose de charge. Le traitement est pris tous les jours à la même heure, le soir de préférence.


  Le premier contrôle de l’INR est effectué à 48 h pour l’acénocoumarol, 72 h pour la fluindione ou la warfarine. Les adaptations posologiques se font par demi ou quart de la dose initiale. Un exemple d’adaptation à la période d’induction est donné ci-dessous à titre indicatif pour la warfarine et la fluindione.


  
    
      
        	
          T4 - Schéma d’initiation de la Coumadine chez les patients âgés de moins de 70 ans. INR cible 2,5

        
      


      
        	
          J1 : 1er jour de traitement AVK - Coumadine comprimés dosés 2 mg

        
      


      
        	
          Jour

        

        	
          Dose mg avant INR

        

        	
          INR matin
(entre... et...)

        

        	
          Saut de prise
(jour)

        

        	
          Dose mg
après INR

        

        	
          Intervalle entre 2 INR
(Nbre jours)

        
      


      
        	
          J1

        

        	
          0

        

        	
          1-1,40

        

        	
          0

        

        	
          5 mg

        

        	
          2

        
      


      
        	
          J4

        

        	
          5 mg

        

        	
          1-1,30

        

        	
          0

        

        	
          8 mg

        

        	
          3

        
      


      
        	
          J4

        

        	
          5 mg

        

        	
          1,30-1,60

        

        	
          0

        

        	
          7 mg

        

        	
          3

        
      


      
        	
          J4

        

        	
          5 mg

        

        	
          1,60-1,90

        

        	
          0

        

        	
          6 mg

        

        	
          3

        
      


      
        	
          J4

        

        	
          5 mg

        

        	
          1,90-2,20

        

        	
          0

        

        	
          5 mg

        

        	
          3

        
      


      
        	
          J4

        

        	
          5 mg

        

        	
          2,20-2,60

        

        	
          0

        

        	
          4 mg

        

        	
          3

        
      


      
        	
          J4

        

        	
          5 mg

        

        	
          2,60-3

        

        	
          0

        

        	
          3 mg

        

        	
          3

        
      


      
        	
          J4

        

        	
          5 mg

        

        	
          3-3,60

        

        	
          0

        

        	
          2 mg

        

        	
          3

        
      


      
        	
          J4

        

        	
          5 mg

        

        	
          3,60-4,40

        

        	
          1

        

        	
          1 mg

        

        	
          3

        
      


      
        	
          J4

        

        	
          5 mg

        

        	
          > 4,40

        

        	
          2

        

        	
          0

        

        	
          1

        
      

    
  


  
    Préviscan* J0, J1, J2, J3 18 h - INR J4 8 h - dose J4, J. …18 h


    [image: Schéma Préviscan] 

    * Cazaux V et al, Thromb Haemost 1996, 75 : 731-3.

  


  Les AVK sont débutés conjointement à une héparine (héparine non fractionnée HNF ou HBPM) ou au fondaparinux à dose anticoagulante. La posologie de l’héparine ou du fondaparinux n’est pas modifiée pendant cette période de relais. Elle est interrompue après l’obtention de 2 INR dans la zone thérapeutique souhaitée à 24 h d’intervalle. Les posologies fixes d’un jour sur l’autre doivent être privilégiées.


  2 - Traitement par AVK


  Une fois l’équilibre obtenu, le traitement est surveillé par l’INR deux fois par semaine pendant le premier mois puis 1 à 2 fois par mois en fonction de la stabilité de l’équilibre du traitement.


  3 - Arrêt des AVK


  Il est préférable d’arrêter les AVK sur le mode « brutal » plutôt que progressivement


  4 - Précautions d’emploi


  Les injections intramusculaires sont contre-indiquées.


  Les activités sportives à risque de traumatisme doivent être évitées.


  5 - Cas particuliers


  L’enfant


  L’utilisation des AVK chez l’enfant est rare. Les recommandations sont extrapolées de celles de l’adulte. Les doses sont rapportées au poids (induction à la dose de 0,2 mg/kg pour la coumadine). Le contrôle de l’INR doit être plus fréquent que chez l’adulte. À ce titre, les enfants porteurs d’une cardiopathie justifiant un traitement AVK ont accès à des appareils d’automesure de l’INR pris en charge par l’assurance maladie. Les AVK sont contre-indiqués pendant le premier mois de vie.


  Le sujet âgé


  Au-delà de 75 ans, le risque hémorragique est deux fois plus important. La posologie d’induction est plus faible. La prescription et la surveillance doivent tenir compte de l’altération de la fonction rénale, des chutes, des polymédications, de la détérioration mentale.


  
    
      
        	
          T5 - Schéma d’initiation de la Coumadine chez les patients âgés de plus de 70 ans. poids ≥ à 40 Kg

        
      


      
        	
          (TP avant traitement > 70 % - INR cible 2,5)

        
      


      
        	
          Jour

        

        	
          INR matin

        

        	
          Posologie quotidienne de Coumadine - soir

        
      


      
        	
          1re prise: J1

        

        	
          ND*

        

        	
          4 mg

        
      


      
        	
          2e prise: J2

        

        	
          ND*

        

        	
          4 mg

        
      


      
        	
          3e prise: J3

        

        	
          ND*

        

        	
          4 mg

        
      


      
        	
          J4 : le lendemain de la 3e prise

        

        	
          < 1,3

        

        	
          5 mg

        
      


      
        	
          1,3 ≤ INR < 1,5

        

        	
          4 mg

        
      


      
        	
          1,5 ≤ INR < 1,7

        

        	
          3 mg

        
      


      
        	
          1,7 ≤ INR < 1,9

        

        	
          2 mg

        
      


      
        	
          1,9 ≤ INR < 2,5

        

        	
          1 mg

        
      


      
        	
          INR ≥ 2,5

        

        	
          Arrêt jusqu’à INR < 2,5, puis reprendre à 1 mg

        
      

    
  


  *ND : Non déterminé.


  Grossesse


  En cas de grossesse débutée sous AVK, ceux-ci ne semblent pas avoir d’effet tératogène pendant les 6 premières semaines. Il existe un risque d’embryopathie qui est maximal entre la 6e et la 12e semaine de grossesse. Les AVK traversent la barrière placentaire. Il existe un risque hémorragique fœtal au 3e trimestre. Ils sont donc contre-indiqués au premier et au troisième trimestres et sont déconseillés au second trimestre.


  Allaitement


  L’allaitement est à proscrire avec la fluindione, possible avec la warfarine ou l’acénocoumarol.


  Contraception orale


  Étant donné l’effet tératogène des AVK, il est justifié d’instituer une contraception efficace chez la femme en âge de procréation. Le choix de la contraception dépendra de la maladie en cause.


  6. Interactions médicamenteuses


  De très nombreux médicaments interfèrent avec les AVK. Les associations thérapeutiques doivent être prudentes. Il est impératif de vérifier toute interférence lors des introductions ou suspensions de traitement.


  7. Estimation du risque hémorragique


  L’estimation du rapport bénéfice/risque est une étape difficile de la décision thérapeutique, en particulier chez le sujet âgé. Certaines équipes ont établi des scores (HAS-Bled, ATRIA, voir ci-dessous) permettant d’estimer ce risque hémorragique au cours du temps en fonction de critères cliniques simples.


  
    
      
        	
          Score hémorragique HAS-Bled

        
      


      
        	
          Variables score HAS-Bled

        

        	
          Points

        
      


      
        	
          Âge > 65 ans

        

        	
          1

        
      


      
        	
          HTA non contrôlée

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Atteinte rénale ou hépatique (1 point par item)

        

        	
          1 à 2

        
      


      
        	
          Antécédent d’accident vasculaire cérébral

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Antécédent hémorragique ou anémie

        

        	
          1

        
      


      
        	
          INR mal équilibré

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Alcoolisme

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Médicament (AINS ou antiplaquettaire)

        

        	
          1

        
      

    
  


  AINS : anti-inflammatoires non stéroïdiens, HTA : hypertension artérielle


  
    
      
        	
          Taux d’hémorragies graves à 1 an selon le score HAS-Bled

        
      


      
        	
          Score HAS-Bled

        

        	
          Hémorragie grave à 1 an (pour 100 patients)

        
      


      
        	
          0

        

        	
          1,13

        
      


      
        	
          1

        

        	
          1,02

        
      


      
        	
          2

        

        	
          1,88

        
      


      
        	
          3

        

        	
          3,74

        
      


      
        	
          4

        

        	
          8,7

        
      


      
        	
          ≥ 5

        

        	
          12,5

        
      

    
  


  
    
      
        	
          Score hémorragique ATRIA

        
      


      
        	
          Variables score ATRIA

        

        	
          Points

        
      


      
        	
          Anémie (< 13 g/L homme ; 12 g/L femme)

        

        	
          3

        
      


      
        	
          Insuffisance rénale sévère

        

        	
          3

        
      


      
        	
          Âge ≥ 75 ans

        

        	
          2

        
      


      
        	
          Antécédent d’hémorragie

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Hypertension artérielle

        

        	
          1

        
      

    
  


   


  
    
      
        	
          Score ATRIA

        

        	
          Risque

        

        	
          Incidence cumulée des hémorragies graves pour 100 patients-année

        
      


      
        	
          0-3

        

        	
          faible

        

        	
          0,83 %

        
      


      
        	
          4

        

        	
          intermédiaire

        

        	
          2,41 %

        
      


      
        	
          5-10

        

        	
          élevé

        

        	
          5,32 %

        
      

    
  


  8. Gestion des complications hémorragiques


  1 - Surdosage asymptomatique


  
    
      
        	
           

        

        	
          INR cible 2,5
(fenêtre entre 2 et 3)

        

        	
          INR cible ≥ 3
(fenêtre 2,5 - 3,5 ou 3 - 4,5)

        
      


      
        	
          INR < 4

        

        	
          • Pas de saut de prise
• Pas de vitamine K

        

        	
           

        
      


      
        	
          4 ≤ INR < 6

        

        	
          • Saut d’une prise
• Pas de vitamine K

        

        	
          • Pas de saut de prise
• Pas de vitamine K

        
      


      
        	
          6 ≤ INR < 10

        

        	
          • Arrêt du traitement par AVK
• 1 à 2 mg de vitamine K par voie orale (1/2 à 1 ampoule buvable forme pédiatrique) (grade A)

        

        	
          • Saut d’une prise
• Un avis spécialisé (ex cardiologue 
si le patient est porteur d’une prothèse valvulaire mécanique) est recommandé pour discuter un traitement éventuel par 1 à 2 mg de vitamine K par voie orale (1/2 à 1 ampoule buvable forme pédiatrique)

        
      


      
        	
          INR ≥ 10

        

        	
          • Arrêt du traitement par AVK
• 5 mg de vitamine K par voie orale (1/2 ampoule buvable forme adulte) (grade A)

        

        	
          • Un avis spécialisé sans délai ou une hospitalisation sont recommandés

        
      

    
  


  2 - Surdosage avec hémorragie


  
    	En cas d’hémorragie mineure, l’INR doit être mesuré. Les recommandations sont celles figurant à la figure 1, avec prise orale de 2 mg de vit K1 en cas de surdosage.


    	En cas d’hémorragie majeure, correction immédiate de la coagulation par du concentré de complexe prothrombinique (Kanokad®, Octaplex® 10 à 20 UI/kg). L’administration concomitante, orale ou IV, de 10 mg de vit K1 est indispensable pour corriger l’INR dans un second temps (délai d’action de 4 à 6 h).

  


  
    [image: Schéma des modalités thérapeutiques recommandées en cas d'hémoragie grave]
  


  9. Gestion des effets indésirables non hémorragiques


  1 - Effets indésirables bénins


  Troubles digestifs, augmentation des transaminases, éruptions cutanées d’origine immuno-allergique ou toxique sont plus fréquents avec les dérivés de l’indanedione qu’avec les dérivés coumariniques. Il convient alors de changer de classe thérapeutique.


  Les AVK doivent être introduits avec prudence chez les patients porteurs d’un déficit connu en protéine C. Des cas de nécroses cutanées sévères ont été rapportés.


  2 - Effets indésirables immuno-allergiques des indanediones (Préviscan®)


  Ils sont très rares. Ils surviennent 3 à 6 semaines après le début du traitement. La réaction immuno-allergique touche la moelle osseuse (agranulocytose), le foie (hépatite cholestatique) et le rein (néphropathie interstitielle aiguë). Ils imposent l’arrêt immédiat du traitement et la contre-indication définitive des dérivés de l’indanedione.


  3 - La résistance aux AVK


  Elle est rare. Le plus souvent, il s’agit de posologies insuffisantes. Elle justifie la vérification de l’observance puis un changement de classe thérapeutique.


  10. Gestion du geste chirurgical ou de la manœuvre instrumentale chez un patient traité par AVK


  Plusieurs schémas peuvent être proposés en fonction du rapport risque hémorragique du geste/risque thrombotique du patient. Il faut privilégier la poursuite des AVK chaque fois que le risque hémorragique lié à l’acte ou au patient est acceptable.


  Un certain nombre d’actes peuvent ainsi être réalisés sans interruption du traitement AVK.


  
    
      
        	
          Actes responsables de saignements de faible intensité et aisément contrôlés, pouvant être réalisés sans interrompre les AVK

        
      


      
        	
          Conditions :

        
      


      
        	
          • INR compris entre 2 et 3, à contrôler avant le geste

        
      


      
        	
          • Absence de risque médical associé (prise d’un autre médicament ou co-morbidité interférant avec l’hémostase ou avec l’équilibre du traitement anticoagulant)


          - Chirurgie cutanée,
- Chirurgie de la cataracte,
- Actes de rhumatologie de faible risque hémorragique*,
- Certains actes de chirurgie bucco-dentaire**,
- Certains actes d’endoscopie digestive***.

        
      

    
  


  *  www.rhumatologie.asso.fr
**  www.societechirbuc.com
***  www.sfed.org


  Dans les autres situations, un arrêt des AVK est proposé, associé ou non à un relais pré-opératoire par héparine. Le relais ou « bridging » avec une héparine ne doit pas être la règle. En effet, seuls les patients à très haut risque thrombotique doivent bénéficier d’un relais. La majorité des patients avec une FA non emboligène doivent avoir un arrêt et une reprise sans relais.


  Un exemple de relais pré-opératoire AVK/héparine en vue d’un acte chirurgical programmé est donné ci-dessous.


  Acte programmé


  Modalités de relais pré-opératoire AVK-héparine.


  Dans le cas d’un INR déterminé 7 à 10 jours avant l’intervention, dans la fourchette thérapeutique


  (protocole proposé par l’HAS en cas d’absence de protocole de service)


  [image: Dans le cas d’un INR déterminé 7 à 10 jours avant l’intervention, dans la fourchette thérapeutique]

  * Si l’INR n’est pas en zone thérapeutique : prise de l’avis de l’équipe médico-chirurgicale pour moduler les formalités de relais.
** Le contrôle du TCA ou l’activité anti-Xa le matin de la chirurgie n’est pas nécessaire.


  11. Éducation du patient


  La prescription d’AVK nécessite une information et une éducation du patient. Celle-ci comporte notamment la remise d’un carnet avec notification du groupe sanguin où sont notés les posologies et les résultats des INR, ainsi que l’adresse et le numéro de téléphone du médecin à contacter en cas d’urgence. Les notions d’interaction médicamenteuse doivent être expliquées au patient ainsi que la nécessité d’une alimentation équilibrée. Il est également utile de mettre en garde le patient sur le risque de survenue d’événements hémorragiques (hématomes, hématuries, gingivorragies) spontanés ou provoqués. Il est nécessaire d’expliquer aux jeunes femmes les effets délétères des AVK au cours de la grossesse et proposer une contraception adaptée. Il faut préciser au patient de signaler qu’il est traité par AVK à l’occasion de toute nouvelle consultation médicale, chirurgicale ou odontologique.


   


   


  E03e. Anti-IIa et Anti-Xa oraux


  Des anticoagulants oraux directs (AOD), ciblant soit le facteur IIa (thrombine) soit le facteur Xa, sont disponibles (tableau T1). Ils ont la particularité d’avoir un index thérapeutique très large sans surveillance biologique particulière pour leur ajustement. Leur simplicité d’utilisation ne doit pas faire oublier qu’il s’agit de traitements actifs à risque hémorragique.


  
    
      
        	
          T1 - Caractéristiques pharmacologiques des 4 principales molécules

        
      


      
        	
           

        

        	
          Dabigatran

        

        	
          Rivaroxaban

        

        	
          Apixaban

        

        	
          Édoxaban

        
      


      
        	
          Cible

        

        	
          facteur IIa

        

        	
          facteur Xa

        

        	
          facteur Xa

        

        	
          facteur Xa

        
      


      
        	
          Biodisponibilité

        

        	
          6,5 %

        

        	
          80 %

        

        	
          66 %

        

        	
          50 %

        
      


      
        	
          Pic plasmatique

        

        	
          2-3 h

        

        	
          30 min à 3 h

        

        	
          30 min à 2 h

        

        	
          1h30

        
      


      
        	
          Prise(s)/j

        

        	
          1 à 2

        

        	
          1 à 2

        

        	
          2

        

        	
          1

        
      


      
        	
          Prodrogue

        

        	
          oui

        

        	
          non

        

        	
          non

        

        	
          non

        
      


      
        	
          Demi-vie

        

        	
          12-17 h

        

        	
          7-13 h

        

        	
          8-13 h

        

        	
          9-11 h

        
      


      
        	
          Elimination rénale

        

        	
          80 %

        

        	
          66 %*

        

        	
          25 %

        

        	
          35 %

        
      


      
        	
          Interactions

        

        	
          vérapamil, quinidine, amiodarone, inhibiteurs de la P-gp

        

        	
          inhibiteurs du CYP3A4 et de la P-gp

        

        	
          inhibiteurs du CYP3A4 et de la P-gp

        

        	
          inhibiteurs du CYP3A4 et de la P-gp

        
      


      
        	
          CYP impliqués

        

        	
          aucun

        

        	
          CYP3A4

        

        	
          CYP3A4

        

        	
          CYP3A4

        
      


      
        	
          Présentations

        

        	
          gélules


          75 mg
110 mg
150 mg

        

        	
          comprimés


          10 mg
15 mg
20 mg

        

        	
          comprimés


          2,5 mg
5 mg

        

        	
          comprimés


          30 mg
60 mg

        
      

    
  


  * dont la moitié sous forme de métabolites inactifs


  1. Les anti-IIa


  Le seul anti-IIa disposant actuellement d’une AMM est le dabigatran (Pradaxa®).


  1 - Indications et mode d’administration


  Prévention des événements thrombo-emboliques veineux après chirurgie programmée pour prothèse totale de hanche ou de genou.


  Le dabigatran doit être instauré à la posologie d’une gélule de 110 mg 4 heures après la fin de l’intervention chirurgicale puis poursuivi à la posologie de 220 mg/jour (2 gélules à 110 mg en une prise par jour) pour une durée totale de traitement de 14 jours (prothèse totale de genou) ou de 28 à 35 jours (prothèse totale de hanche).


  En cas d’insuffisance rénale modérée (clairance de la créatinine ClCr Cockcroft, 30-50 mL/min), d’âge ≥ 75 ans ou de traitement concomitant par le vérapamil, l’amiodarone, la quinidine ou par un inhibiteur puissant de la P-glycoprotéine (P-gp), la posologie du dabigatran doit être réduite à 150 mg/j (soit 2 gélules de 75 mg en une seule prise).


  Prévention de l’accident vasculaire cérébral et de l’embolie systémique chez les patients présentant une fibrillation atriale non valvulaire associée à un ou plusieurs facteurs de risque (antécédent d’AVC, antécédent d’accident ischémique transitoire ou d’embolie systémique, fraction d’éjection ventriculaire gauche < 40 %, insuffisance cardiaque symptomatique, classe ≥ 2 NYHA, âge ≥ 75 ans, ou âge ≥ 65 ans associé à diabète ou coronaropathie ou hypertension artérielle).


  Le dabigatran (150 mg x 2/j) doit être poursuivi au long cours.


  La posologie du dabigatran doit être diminuée à 110 mg x 2/j chez les patients ≥ 80 ans, en cas de traitement concomitant par vérapamil, amiodarone ou quinidine, d’insuffisance rénale modérée (ClCr Cockcroft 30-50 mL/min), de gastrite, d’œsophagite ou de reflux gastro-œsophagien et chez les patients présentant un risque augmenté de saignement.


  Maladie thrombo-embolique veineuse


  Le dabigatran a une AMM Européenne dans le traitement curatif de la maladie thrombo-embolique veineuse (thrombose veineuse profonde et embolie pulmonaire) mais sans remboursement en France dans cette indication. La posologie est de 150 mg deux fois par jour après un traitement anticoagulant par voie parentérale dont la durée est d’au moins 5 jours. Suivant les terrains, les mêmes adaptations que pour la fibrillation atriale, à la dose de 110 mg deux fois par jour sont proposées sur la base d’analyses pharmacocinétiques et pharmacodynamiques.


  2 - Principales contre-indications


  
    	Insuffisance rénale sévère (ClCr Cockcroft < 30 mL/min) ;


    	valve mécanique cardiaque ;


    	grossesse et allaitement ;


    	saignement évolutif cliniquement significatif ;


    	lésion ou maladie à risque significatif de saignement majeur, telle qu’ulcération gastro-intestinale en cours ou récente, néoplasie à haut risque de saignement, lésion cérébrale ou rachidienne récente, intervention chirurgicale cérébrale, rachidienne ou ophtalmique récente, hémorragie intracrânienne récente, varices œsophagiennes connues ou suspectées, malformations artérioveineuses, anévrisme vasculaire ou anomalie vasculaire majeure intrarachidienne ou intracérébrale ;


    	traitement concomitant avec tout autre anti-thrombotique ;


    	insuffisance hépatique avec coagulopathie ;


    	traitement concomitant avec kétoconazole par voie systémique ;


    	itraconazole, ciclosporine, tacrolimus et dronédarone.

  


  3 - Effets indésirables


  Selon les doses utilisées, les hémorragies majeures peuvent toucher de 1,3 à 3,3 % des patients traités mais les hémorragies fatales n’excèdent pas 0,25 %. Les autres effets indésirables les plus fréquemment observés (plus d’un cas sur 100) sont l’anémie, les épistaxis, les hémorragies gastro-intestinales, les douleurs abdominales, les diarrhées, les nausées et dyspepsies.


  4 - Remarques


  
    	La liaison protéique étant faible, le dabigatran peut être théoriquement dialysé en cas de complication hémorragique mais les données cliniques permettant de démontrer l’utilité de cette approche sont limitées ;


    	les gélules de dabigatran doivent être avalées entières avec de l’eau, avec ou sans aliment. Les patients doivent avoir pour instruction de ne pas ouvrir les gélules, car cela pourrait augmenter le risque de saignement.

  


  2. Les anti-Xa


  Deux molécules sont actuellement disponibles en France : le rivaroxaban (Xarelto®) et l’apixaban (Eliquis®). Les deux molécules ont une activité anti-Xa directe sans interaction avec l’anti-thrombine.


  1 - Rivaroxaban : indications et mode d’administration


  Le rivaroxaban doit être administré avec un repas afin d’augmenter sa bio-disponibilité.


  Prévention des évènements thrombo-emboliques veineux après prothèse totale de hanche ou de genou.


  Le rivaroxaban (10 mg/j en une prise orale quotidienne) est instauré 8 heures après l’intervention chirurgicale et pour une durée recommandée de 2 semaines après une intervention pour prothèse du genou ou de 5 semaines après une intervention pour prothèse totale de hanche.


  Prévention des accidents vasculaires cérébraux et des embolies systémiques chez les patients atteints de fibrillation atriale non valvulaire (valves mécaniques et rétrécissement mitral modéré à sévère) associée à un ou plusieurs facteurs de risque (insuffisance cardiaque congestive, hypertension artérielle, âge ≥ 75 ans, diabète, antécédent d’AVC ou d’AIT).


  Le rivaroxaban (20 mg/j en une seule prise) doit être poursuivi au long cours. En cas d’insuffisance rénale (ClCr Cockcroft 30-49 mL/min), la posologie de rivaroxaban doit être diminuée à 15 mg/j en une seule prise.


  Traitement des thromboses veineuses profondes et des embolies pulmonaires et prévention des récidives.


  Le rivaroxaban est administré à la dose de 15 mg x 2/j pendant les 3 premières semaines puis 20 mg en une seule prise par jour par la suite. En cas d’insuffisance rénale (ClCr Cockcroft 30-49 mL/min), la phase initiale des 3 premières semaines de traitement à 15 mg x 2/j reste inchangée et la posologie du rivaroxaban peut être diminuée à 15 mg/j en une seule prise par la suite.


  La posologie peut être réduite à 10 mg x 1/j en prévention secondaire d’un nouvel évènement thrombo-embolique veineux après 6 mois de traitement à pleine dose chez les patients ayant un risque majoré de récidive thrombo-embolique veineuse. Cette réduction de dose ne concerne pas les patients ayant plusieurs antécédents de MTEV et ceux ayant une indication autre à l’anticoagulation (FA…). Il n’a pas été démontré que la réduction de dose permettait de réduire le risque hémorragique par rapport à la dose pleine.


  Traitement des thromboses veineuses profondes et des embolies pulmonaires chez les enfants.


  L’utilisation du rivaroxaban en solution buvable (1 mg/ml) est possible chez les nouveau-nés nés à terme*, les nourrissons, les jeunes enfants, les enfants et les adolescents âgés de moins de 18 ans, après au moins 5 jours d’une anticoagulation initiale par voie parentérale. La dose est ajustée au poids. La prescription est réalisée par un pédiatre dans le cadre d’une ATU.


  2 - Apixaban : indications et mode d’administration


  Prévention des évènements thrombo-emboliques veineux après chirurgie programmée pour prothèse totale de hanche ou de genou.


  La première dose d’apixaban (2,5 mg x 2 /j) doit être prise 12 à 18 heures après l’intervention chirurgicale. La durée recommandée de traitement est de 10 à 14 jours après intervention pour prothèse totale de genou et de 32 à 38 jours après intervention pour prothèse totale de hanche.


  Prévention de l’accident vasculaire cérébral et de l’embolie systémique chez les patients adultes présentant une fibrillation atriale non valvulaire (valves mécaniques et rétrécissement mitral modéré à sévère) avec 1 ou plusieurs facteurs de risque (insuffisance cardiaque symptomatique NYHA ≥ 2, hypertension artérielle, âge ≥ 75 ans, diabète, antécédent d’accident vasculaire cérébral ou d’accident ischémique transitoire).


  L’apixaban (5 mg x 2 /j) doit être poursuivi au long cours. La posologie est réduite à 2,5 mg x 2 /j chez les patients présentant au moins 2 des caractéristiques suivantes : âge ≥ 80 ans, poids ≤ 60 kg, créatininémie ≥ 133 μmol/L.


  Traitement des thromboses veineuses profondes et des embolies pulmonaires et prévention des récidives.


  L’apixaban est administré à la dose de 10 mg x 2 /j pendant les 7 premiers jours puis 5 mg x 2 /j.


  La posologie peut être réduite à 2.5 mg x 2 /j en prévention secondaire d’un nouvel évènement thrombo-embolique veineux après 6 mois de traitement à pleine dose chez les patients ayant un risque majoré de récidive thrombo-embolique veineuse. Cette réduction de dose ne concerne pas les patients ayant plusieurs antécédents de MTEV et ceux ayant une indication autre à l’anticoagulation (FA). Il n’a pas été démontré que la réduction de dose permettait de réduire le risque hémorragique par rapport à la dose pleine.


  3 - Principales contre-indications


  
    	Saignement évolutif cliniquement significatif ;


    	atteinte hépatique associée à une coagulopathie et à un risque de saignement cliniquement significatif ;


    	grossesse et allaitement ;


    	valve mécanique cardiaque ;


    	lésion ou maladie à risque significatif de saignement majeur.

  


  4 - Effets indésirables


  La fréquence des hémorragies majeures peut atteindre 3,6 %/an et celle des hémorragies fatales 0,2 %/an chez les patients traités par anti-Xa oral. Ces incidences ne sont pas supérieures à celles observées avec les anti-vitamines K. Les autres effets indésirables les plus fréquemment observés (plus d’un cas sur 100) sont l’anémie, les hémorragies intra-oculaires, hématomes, épistaxis, vertiges, céphalées, syncopes, tachycardie, hypotension, prurit.


  3. Considérations générales sur les AOD


  1 - Insuffisance rénale


  Les AOD sont formellement contre-indiqués chez les patients insuffisants rénaux dont la ClCr selon Cockcroft est inférieure à 30 mL/min (dabigatran) ou 15 mL/min (rivaroxaban, apixaban). L’utilisation d’une autre formule (MDRD, CKD-EPI) dans l’évaluation du risque iatrogénique n’est pas recommandée. Vu le mode d’élimination rénal des AOD, une surveillance régulière de la fonction rénale est recommandée lors des traitements au long cours.


  2 - Tests d’hémostase et bilan de thrombophilie


  Certains tests d’hémostase peuvent être perturbés par ces molécules ce qui en rend les résultats d’interprétation délicate.


  L’étude de la résistance à la protéine C activée et la recherche d’un anticoagulant circulant de type lupique ne sont pas réalisables chez un patient traité par AOD. Les autres tests de thrombophilie héréditaire (anti-thrombine, protéines C et S) peuvent être modifiés par les AOD et leur réalisation nécessite une discussion avec un laboratoire d’hémostase.


  3 - Gestion des AOD en péri-opératoire


  En cas d’intervention chirurgicale ou d’acte invasif chez un patient traité par AOD, 2 situations sont envisagées :


  
    	pour une intervention à faible risque hémorragique réalisée à J0 : pas de prise la veille de l’acte, au soir, ni le jour de l’acte. La reprise, suivant le rythme et la dose habituels, est autorisée dès le lendemain de l’intervention sans relais héparinique ;


    	pour une intervention à risque hémorragique élevé réalisée à J0 : dernière prise (rivaroxaban, apixaban) à J-3 en cas de clairance de créatinine > 30 mL/min. Pour le dabigatran, dernière prise à J-4 si la clairance est > 50 mL/min et J-5 si la clairance est comprise entre 30 et 50 mL/min.
Pour les interventions à risque hémorragique très élevé l’arrêt est à J-5.
Il n’est pas proposé de relais pré-opératoire par héparine en dehors des situations à très haut risque thrombotique.
L’anticoagulation à dose curative est reprise dès que l’hémostase chirurgicale le permet.


    	les deux types d’anticoagulants (héparines et AOD) ne doivent impérativement pas se chevaucher.

  


  4 - Réversion


  Le dabigatran dispose d’un antidote spécifique, le Praxbind®, dont le principe actif est un fragment d’anticorps monoclonal. L’antidote vis-à-vis des -xabans est en cours de développement. L’utilisation des concentrés de complexes prothrombiniques (CCP ou FEIBA®) est réservée aux cas d’urgence. Ce mode de réversion n’est pas spécifique des AOD et ne doit être utilisé que par une équipe spécialisée.


  5 - Observance et éducation du patient


  La demi-vie de ces AOD étant courte, l’observance doit être optimale sous peine d’exposition rapide à un risque thrombotique. Par conséquent, le remplacement d’un AVK par un AOD chez un patient suspect de mauvaise observance n’est pas indiqué.


  La prescription des AOD nécessite une information et une éducation du patient. Celle-ci comporte notamment la remise d’un carnet avec notification du groupe sanguin où sont notés les posologies, ainsi que l’adresse et le numéro de téléphone du médecin à joindre en cas d’urgence. Les notions d’interactions médicamenteuses (avec les anti-plaquettaires notamment) doivent être expliquées. Il est également utile de mettre en garde le patient sur le risque de survenue d’événements hémorragiques (ecchymoses, hématomes, hématuries, gingivorragies) spontanés ou provoqués. Les AOD sont contre-indiqués pendant la grossesse, justifiant la prise d’une contraception adaptée. Le traitement par AOD doit être signalé à l’occasion de toute nouvelle consultation médicale, chirurgicale ou odontologique.


  4. Relais AOD / héparines et anti-vitamines K


  Les héparines incluent l’héparine non fractionnée (IV, SC) et les HBPM.


  
    
      
        	
          Dabigatran, rivaroxaban, apixaban
→ Héparines

        

        	
          Héparines
→ Dabigatran, rivaroxaban, apixaban

        
      


      
        	
          Héparine à l’heure prévue de l’AOD

        

        	
          AOD au moment de l’arrêt de l’héparine

        
      

    
  


  Relais AVK vers AOD


  Sous réserve d’une ClCr selon Cockcroft > 30 mL/min, commencer l’AOD 48 h après l’arrêt de l’AVK.


  Relais AOD vers AVK


  C’est la seule situation dans laquelle les 2 anticoagulants se chevauchent. On continue l’AOD et on introduit l’AVK. Le contrôle de l’INR est réalisé après 72 h et l’AOD sera arrêté quand 2 INR sont ≥ 2 à 24 h d’intervalle. Il est à noter que le rivaroxaban peut modifier l’INR.


  En cas de risque thrombotique modéré, on peut proposer de stopper l’AOD et d’introduire l’AVK sans chevauchement.


  E04. Hypertension artérielle et antihypertenseurs


  L’hypertension artérielle (HTA) chez l’adulte est définie par une élévation persistante de la pression artérielle systolique (PAS) > 140 mmHg et/ou de la pression artérielle diastolique (PAD) > 90 mmHg. La décision de traiter une HTA, selon les recommandations de la Société Européenne de Cardiologie 2018 repose sur le niveau de risque cardiovasculaire (RCV) du patient, c’est-à-dire de la probabilité de survenue d’un événement cardiovasculaire (CV) à 10 ans et de la sévérité de l’HTA.


  1. Appréciation du risque cardiovasculaire global


  Le risque RCV (RCV) est évalué de façon semi quantitative à partir du compte des facteurs de risque CV et situations à risque CV. Chez le sujet en bonne santé apparente, non diabétique, le RCV est estimé grâce à l’échelle SCORE qui inclut l’âge, le sexe, la pression artérielle systolique, le cholestérol total, le HDL-cholestérol et la consommation tabagique (SCORE2 avant 70 ans et SCOREOP après 70 ans). Ainsi, les patients < 50 ans avec un RCV à 10 ans ≥ 7.5 %, entre 50 et 69 ans avec un RCV à 10 ans ≥ 10 % et de plus de 70 ans avec un RCV ≥ 15 % sont jugés à très haut risque CV. L’évaluation du RCV tient compte également de l’atteinte des organes cibles et des complications CV et rénales (Tableau T1). Les patients avec une maladie cardiovasculaire établie, et/ou un diabète et/ou une insuffisance rénale chronique modérée ou sévère, et/ou une dyslipidémie génétique/rare ou une HTA doivent être considérés à haut voire très haut RCV.


  Principaux facteurs de risque CV


  
    	Àge > 50 ans chez l’homme ; > 60 ans chez la femme ;


    	ATCD familiaux d’accident CV précoce : 

    
      	infarctus du myocarde ou mort subite, avant l’âge de 55 ans chez le père ou un parent du 1er degré de sexe masculin ;


      	infarctus du myocarde ou mort subite, avant l’âge de 65 ans chez la mère ou un parent du 1er degré de sexe féminin ;


      	accident vasculaire cérébral précoce (< 45 ans) ;

    



    	diabète (traité ou non traité) ;


    	LDL cholestérol ≥ 1,6 g/L ;


    	HDL cholestérol ≤ 0,4 g/L ;


    	tabagisme (actuel ou arrêté depuis moins de 3 ans).

  


  
    
      
        	
          T1. Évaluation du risque cardiovasculaire global

        
      


      
        	
          Très haut risque.

        

        	
          
            	Maladie cardiovasculaire avérée (cliniquement ou par imagerie) : 

            
              	infarctus du myocarde, syndrome coronaire aigu, revascularisation coronaire, AVC, AIT, anévrysme aortique, artériopathie oblitérante des membres inférieurs ;


              	documentation non équivoque d’une maladie cardiovasculaire par imagerie : sténose artérielle d’au minimum 50 %.

            



            	Diabète avec atteinte des organes cibles (e.g. protéinurie) ou associé à un FDR CV majeur (HTA ou hypercholestérolémie).


            	Insuffisance rénale chronique sévère (DFGe < 30 mL/min/1.73m2).


            	SCORE ≥ 10 %.

          

        
      


      
        	
          Haut risque.

        

        	
          
            	Elévation isolée et importante d’un seul FDR CV


            	Diabète ne correspondant pas aux critères du très haut RCV à l’exception des sujets jeunes avec diabète de type 1 et sans FDR CV associé


            	HVG post-hypertensive


            	Insuffisance rénale chronique modérée (DFGe 30-59 mL/min/1.73m2)


            	SCORE 5-10 %

          

        
      


      
        	
          Risque modéré.

        

        	
          
            	SCORE 1-5 %


            	HTA de grade 2

          

        
      


      
        	
          Risque faible.

        

        	
          
            	SCORE < 1%

          

        
      

    
  


  Principales situations à risque CV


  
    	Sédentarité (absence d’activité physique régulière) ;


    	obésité de type centrale ou abdominale (périmètre abdominal > 102 cm (homme) et 88 cm (femme) ;


    	IMC (indice de masse corporelle) ≥ 30 kg/m² ;


    	consommation excessive d’alcool 

    
      	3 verres de vin/j chez l’homme ;


      	2 verres/j chez la femme.

    


  


  Principales atteintes des organes cibles


  
    	Hypertrophie ventriculaire gauche ;


    	Néphropathie : micro-albuminurie : 30-300 mg/j ou 20-200 mg/L sur échantillon avec dosage de la créatininurie.

  


  Principales maladies cardiovasculaires et rénales


  
    	accident ischémique transitoire et accident vasculaire cérébral ;


    	insuffisance coronaire ;


    	artériopathie oblitérante des membres inférieurs ;


    	Insuffisance rénale chronique (débit de filtration glomérulaire DFG < 60 mL/min) ou protéinurie > 0.5 g/jour.

  


  2. Évaluation initiale de l’HTA


  
    	Créatininémie, estimation du DFG (limite de la formule de Cockcroft et Gault après 75 ans) ;


    	kaliémie sans garrot ;


    	exploration d’une anomalie lipidique : cholestérol total, HDL cholestérol, calcul du LDL cholestérol, triglycérides ;


    	glycémie à jeun ;


    	bandelette urinaire (protéinurie, hématurie) et quantification si positivité ;


    	ECG de repos ;


    	micro-albuminurie sur échantillon sur avis si non diabétique ;


    	échocardiographie si point d’appel ECG ou clinique ;


    	échodoppler vasculaire si point d’appel clinique ;


    	FO en cas d’HTA sévère ou d’HTA + diabète.

  


  3. Recherche d’une cause secondaire à l’HTA


  Après avoir éliminé la prise de médicaments ou de substances pouvant interférer avec la pression artérielle (PA) (œstrogènes de synthèse, alcool, réglisse, vasoconstricteur nasal, cocaïne, amphétamines, stéroïdes, anti-inflammatoires non stéroïdiens, érythropoïétine, ciclosporine, anti-épileptiques ...) :


  
    	si l’évaluation clinique et biologique initiale du patient hypertendu oriente vers une étiologie ;


    	si les chiffres initiaux de PA dépassent 180/110 mmHg (HTA sévère), en l’absence de signe d’orientation ;


    	si l’HTA est résistante au traitement associant 3 médicaments de classes différentes à pleines doses, dont un diurétique thiazidique ;


    	si sujet jeune < 30 ans.

  


  4. La stratégie non médicamenteuse


  Elle est indispensable dans tous les cas et comprend :


  
    	réduction du poids (IMC cible < 25 kg/m² ou à défaut obtenir une baisse de 10 % du poids initial) ;


    	diminution ou arrêt de la consommation d’alcool ;


    	pratique d’une activité physique régulière : 

    
      	adaptée à l’état clinique du patient (30 minutes, 5 fois par semaine) ;


      	après un bilan CV après 40 ans si plus de 2 facteurs de risque CV ;

    



    	limitation de la consommation de sel (< 5 - 6 g NaCl /j) ;


    	enrichissement de l’alimentation en légumes et fruits, diminution de la consommation des graisses saturées d’origine animale : diète méditerranéenne, consommation de poisson au minimum 1 fois par semaine ;


    	arrêt du tabac, avec si besoin accompagnement.

  


  5. Choix du traitement médicamenteux


  La Société Française d’HTA propose de privilégier la mesure électronique de la PA dans le cadre du diagnostic et du suivi des hypertendus au cabinet médical et en ambulatoire (recommandations 2011). Il est recommandé de mesurer la PA en dehors du cabinet médical pour confirmer l’HTA avant de débuter le traitement anti-hypertenseur médicamenteux (automesures ou mesure ambulatoire de la PA (MAPA)), sauf en cas d’HTA sévère (PA ≥ 180/110 mmHg), où le traitement est initié d’emblée. Avant de débuter le traitement, il convient d’expliquer au patient sa nature préventive et sa durée indéfinie, d’expliquer les éléments de risque et les objectifs de la prévention personnalisée, de tenir compte des obstacles à l’observance (milieu socio-économique défavorisé, surpoids, tabac, abandon d’un traitement antérieur). Ce temps d’explication privilégié et indispensable avec le patient s’appelle la consultation d’annonce.


  Le bénéfice du traitement est avant tout dépendant de la baisse de la PA. Trois classes d’anti-hypertenseurs peuvent être utilisées en première intention : les bloqueurs du système rénine-angiotensine (inhibiteurs de l’enzyme de conversion (IEC) ou antagonistes des récepteurs de l’angiotensine II (ARA2)), les inhibiteurs calciques et les diurétiques thiazidiques. Le choix de la classe thérapeutique va dépendre des situations cliniques particulières associées (diabète, insuffisance rénale par exemple), de l’âge et de l’origine ethnique du patient, de l’efficacité et de la tolérance des médicaments déjà utilisés et du coût du traitement. L’initiation du traitement anti-hypertenseur par un ARA2 ou un IEC est associée à une persistance plus élevée du traitement en comparaison des diurétiques et ß-bloquants, pour des raisons d’efficacité et de tolérance. Les antagonistes calciques sont en position intermédiaire. Les ß-bloquants apparaissent moins efficaces que les autres classes pour la prévention des accidents vasculaires cérébraux. Les recommandations de la Société Européenne de Cardiologie préconisent d’initier le traitement par une bithérapie synergique à dose non maximale. Le seuil de définition de l’HTA est différent de celui de l’intervention thérapeutique (qui dépend du RCV global du patient) et de l’objectif de PA avec traitement (qui dépend de l’âge du patient et de la tolérance du traitement) (Tableaux T1, T2, T3).


  6. Indications reconnues ou formelles en fonction du terrain ou des pathologies associées


  
    	Diurétiques thiazidiques : HTA systolique, insuffisance cardiaque systolique, sujet âgé, sujet de race noire ;


    	Diurétiques de l’anse : insuffisance cardiaque systolique, insuffisance rénale chronique (clairance de la créatinine < 30 mL/min) ;


    	Diurétiques anti-aldostérone : insuffisance cardiaque, post-infarctus du myocarde, hyperaldostéronisme ;


    	ß-bloquants : angor, infarctus du myocarde, insuffisance cardiaque, grossesse, troubles du rythme ;


    	Antagonistes calciques (dihydropyridines de longue durée d’action) : sujet âgé, HTA systolique, angor, grossesse ;


    	IEC : insuffisance cardiaque, infarctus du myocarde, néphropathie non diabétique ou secondaire à un diabète de type 1 et 2, dès le stade de la micro-albuminurie, prévention secondaire des maladies cardiovasculaires ;


    	ARA2 : néphropathie diabétique (type 2 et 1) dès le stade de la micro-albuminurie, néphropathie non diabétique, hypertrophie ventriculaire gauche, intolérance des IEC (toux).

  


  7. Contre-indications (CI) et précautions d’emploi (PE)


  
    	Bloc auriculo-ventriculaire : CI ß-bloquants, CI antagonistes calciques bradycardisants (vérapamil, diltiazem) ;


    	insuffisance cardiaque : PE ß-bloquants (sauf carvédilol, bisoprolol), PE antagonistes calciques (sauf amlodipine et félodipine) ;


    	hépatopathies : PE labétalol, CI méthyldopa ;


    	grossesse : CI IEC, CI ARA2 ;


    	insuffisance rénale : PE diurétiques hyperkaliémiants, inefficacité des diurétiques thiazidiques si clairance créatinine < 30 mL/min ;


    	Maladie rénovasculaire : PE IEC, PE ARA2, CI si sténose bilatérale d’artère rénale ou sténose avec rein unique fonctionnel.

  


  8. Évaluation et adaptation du traitement initial


  L’évaluation du traitement se fait après un délai de 4 à 8 semaines. L’objectif initial chez tous les patients est l’obtention d’une pression artérielle < 140/80 mmHg. Une bithérapie fixe (préférentiellement en un seul comprimé) est indiquée d’emblée chez la plupart des patients comportant l’association de deux anti-hypertenseurs parmi les 3 classes mentionnées ci-dessus. Si la bithérapie ne permet pas le contrôle de la pression artérielle après un mois de traitement, une augmentation posologique à la dose maximale tolérée puis le recours à une trithérapie sont les étapes à suivre dans l’adaptation du traitement anti-hypertenseur. La trithérapie anti-hypertensive doit toujours comporter un diurétique. Un délai minimal de 4 semaines est nécessaire pour juger de l’efficacité d’un traitement anti-hypertenseur. L’HTA est qualifiée de résistante quand la PA reste > 140/80 mmHg malgré une trithérapie anti-hypertensive comportant un diurétique thiazidique à dose maximale tolérée, un inhibiteur calcique et un bloqueur du système rénine-angiotensine et après s’être assuré d’une observance correcte, du caractère synergique des associations, de l’absence d’interférences médicamenteuses ou d’excès d’apports sodés. L’automesure de PA ou la mesure ambulatoire de la PA sont utiles pour éliminer un « effet blouse blanche » et confirmer le caractère résistant de l’HTA.


  9. Particularités de l’HTA du sujet âgé


  
    	Pas de restriction sodée excessive au-delà de 80 ans ;


    	initier une monothérapie à faible dose ;


    	baisse progressive de la PA ;


    	surveillance de la tolérance clinique et biologique ;


    	éviter l’escalade thérapeutique ;


    	dépister la démence après 75 ans (test MMSE, Mini Mental State Examination) ;


    	attention aux coprescriptions néphrotoxiques ;


    	jusqu’à 65 ans : objectif de PA systolique < 130 mmHg ;


    	à partir de 65 ans : objectif de PA systolique < 140 mmHg ;


    	Objectif de PA diastolique : < 80 mmHg quel que soit l’âge.

  


  10. Associations anti-hypertensives synergiques
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          Tableau T1. Définition de l’HTA

        
      


      
        	
          Catégorie

        

        	
          PA systolique (mmHg)

        

        	
           

        

        	
          PA diastolique (mmHg)

        
      


      
        	
          Optimale

        

        	
          < 120

        

        	
          et

        

        	
          < 80

        
      


      
        	
          Normale

        

        	
          120-129

        

        	
          et/ou

        

        	
          80-84

        
      


      
        	
          Normale haute

        

        	
          130-139

        

        	
          et/ou

        

        	
          85-89

        
      


      
        	
          HTA de grade 1

        

        	
          140-159

        

        	
          et/ou

        

        	
          90-99

        
      


      
        	
          HTA de grade 2

        

        	
          160-179

        

        	
          et/ou

        

        	
          100-109

        
      


      
        	
          HTA de grade 3

        

        	
          ≥ 180

        

        	
          et/ou

        

        	
          ≥ 110

        
      


      
        	
          HTA systolique isolée

        

        	
          ≥ 140

        

        	
          et

        

        	
          < 90

        
      

    
  


  
    
      
        	
          Tableau T2. Seuils thérapeutiques

        
      


      
        	
          Normale haute
130-139/85-89 mmHg

        

        	
          HTA grade I
140-159/90-99 mmHg

        

        	
          HTA grade II
160-179/100-109 mmHg

        

        	
          HTA grade III
> 180/> 110 mmHg

        
      


      
        	
          RHD

        

        	
          RHD

        

        	
          RHD

        

        	
          RHD

        
      


      
        	
          Traitement médicamenteux si RCV très élevé avec MCV constituée

        

        	
          Traitement médicamenteux immédiat si RCV élevé/très élevé avec MCV/IRC ou atteinte des organes cibles

        

        	
          Traitement médicamenteux immédiat

        

        	
          Traitement médicamenteux immédiat

        
      


      
        	
           

        

        	
          Traitement médicamenteux différé (après 3-6 mois de RHD) chez les patients à RCV faible/modéré sans MCV/IRC/atteinte des organes cibles

        

        	
           

        

        	
           

        
      

    
  


  IRC : insuffisance rénale chronique ; MCV : maladie cardiovasculaire ; RCV : risque cardiovasculaire ; RHD : règles hygiéno-diététiques.


  
    Tableau T3. Objectifs de pression artérielle avec le traitement
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    PAD : pression artérielle diastolique ; PAS : pression artérielle systolique : ttt : traitement.

  


  E05. Antiplaquettaires


  1. Objectifs du traitement


  Ces traitements ont pour objectif de bloquer de manière réversible ou irréversible l’activation plaquettaire et de s’opposer au développement des thromboses par la réduction de l’adhésion plaquettaire. Ils sont utilisés en prévention primaire et secondaire des accidents thrombotiques artériels.


  2. Prescription d’un anti-plaquettaire


  1 - Principes généraux


  En prévention primaire des accidents de l’athérosclérose


  Aucun anti-plaquettaire n’a d’AMM. Toutefois une réduction des infarctus du myocarde a été démontrée chez des patients à risque cardiovasculaire élevé. Les données plus récentes de la littérature n’ont pas montré d’impact sur la mortalité cardiovasculaire et la mortalité toutes causes chez les sujets indemnes de maladie cardiovasculaire athéromateuse, mais une augmentation du risque d’hémorragie majeure de 50 %.


  En prévention secondaire


  Les anti-plaquettaires réduisent globalement :


  
    	le risque d’accident vasculaire cérébral de 20 à 30 % ;


    	le risque d’infarctus du myocarde de 30 à 50 % ;


    	le risque de mort vasculaire de 15 à 22 %.

  


  2 - En pratique


  En prévention primaire


  Les recommandations de la Société Européenne de Cardiologie de 2021 préconisent la prescription de l’aspirine à faible dose (75-160 mg/j) en prévention primaire chez les sujets diabétiques à haut ou très haut risque cardiovasculaire. Son administration chez les patients à haut ou très haut risque cardiovasculaire non diabétique, reste discutable au cas par cas.


  En prévention secondaire


  En cas de maladie athéromateuse avérée, le traitement anti-plaquettaire a démontré une réduction significative du risque d’événement cardiovasculaire majeur de type AVC et infarctus du myocarde, et une réduction de 10 % de la mortalité globale. L’aspirine (75-160 mg/j) reste l’anti-plaquettaire de première intention à la fois pour des raisons d’efficacité et de coût. Le clopidogrel (Plavix®, 75 mg/j) peut aussi être utilisé, étant une alternative en cas d’intolérance à l’aspirine ; il pourrait être privilégié en cas d’antécédent d’AOMI, d’infarctus du myocarde ou d’AVC avec un bénéfice supérieur chez les patients ayant une AOMI. Le prasugrel (Efient®) et le ticagrelor (Brilique®) apparaissent supérieurs au clopidogrel après un infarctus du myocarde au prix d’un risque hémorragique plus élevé.


  Selon les recommandations de 2021 de l’ESC, la prescription d’anti-plaquettaire est recommandée en monothérapie :


  
    	chez le patient coronarien stable ;


    	après un infarctus du myocarde ou une revascularisation coronaire ;


    	après un accident ischémique cérébral transitoire ou constitué non cardio-embolique ;


    	après une endartériectomie carotide ;


    	en cas d’AOMI symptomatique ;


    	après la plupart des revascularisations périphériques que ce soit en chirurgie ouverte ou endovasculaire ;


    	chez l’insuffisant rénal en cas de transplantation rénale ;


    	en cas de pré-éclampsie, de retard de croissance intra-utérin ;


    	lors de maladie de Vaquez.

  


  La prescription d’anti-plaquettaires est recommandée en bithérapie après :


  
    	infarctus du myocarde pendant un an (aspirine 75-160 mg/j + clopidogrel 75 mg/j ou prasugrel 10 mg/j ou ticagrelor 180 mg/j) ;


    	implantation coronaire d’un stent actif : pendant 6 à 12 mois ;


    	implantation coronaire d’un stent nu : pendant 1 mois au minimum ;


    	angioplastie au ballon hors contexte d’infarctus du myocarde : pendant 1 mois ;


    	angioplastie carotide : pendant 1 à 3 mois.

  


  En ce qui concerne l’aspirine lors des traitements au long cours, les posologies faibles (75-100 mg/j) sont associées à un bénéfice équivalent aux posologies plus élevées pour un risque moindre de complication hémorragique.


  Gestion péri-opératoire en contexte de chirurgie non cardiaque


  Dans ce contexte, la gestion des anti-plaquettaires relève d’une approche multidisciplinaire. La gestion en cas de stent coronaire nécessite un avis cardiologique.


  Le type de chirurgie, les risques hémorragique et thrombotique sont pris en compte. En général, ces principes s’appliquent :


  
    	maintien de l’aspirine (très souvent possible) ;


    	pas d’indication de relais (HBPM, cébutid…) ;


    	si un arrêt est nécessaire, les délais suivants sont proposés : 

    
      	3 jours : aspirine ;


      	5 jours : clopidogrel, ticagrelor ;


      	7 jours : prasugrel.

    



    	lors de la période postopératoire : reprise rapide après le geste opératoire avec une dose de charge si haut risque thrombotique.

  


  
    
      
        	
          T1 - Principaux antiplaquettaires

        
      


      
        	
          DCI

        

        	
          Spécialité

        

        	
          Mode d’action

        

        	
          Forme et présentation

        

        	
          Posologie usuelle

        
      


      
        	
          Acide acétylsalicylique (AAS)

        

        	
          Aspirine
(cf. Vidal® pour les noms de spécialité)

        

        	
          Inhibition de la cyclo-oxygénase : diminution TxA2, augmentation PGI2

        

        	
          Cp, gel, poudre :
75, 100, 160
250

        

        	
          75-300 mg

        
      


      
        	
          Dipyridamole (DP) + AAS

        

        	
          Asasantine LP®

        

        	
          Cf. AAS et DP : inhibiteur de la phospho-diestérase

        

        	
          Cp :
DP : 200 mg
AAS : 25 mg

        

        	
          DP : 400 mg
AAS : 50 mg

        
      


      
        	
          Clopidogrel

        

        	
          Plavix®

        

        	
          Inhibition irréversible du récepteur P2Y12 de l’ADP

        

        	
          Cp : 75 mg

        

        	
          75 mg

        
      


      
        	
          Prasugrel

        

        	
          Efient®

        

        	
          Inhibition irréversible du récepteur P2Y12 de l’ADP

        

        	
          Cp : 10 mg

        

        	
          10 mg

        
      


      
        	
          Ticagrelor

        

        	
          Brilique®

        

        	
          Inhibiteur direct et réversible du récepteur P2Y12

        

        	
          Cp : 90 mg

        

        	
          180 mg

        
      

    
  


  PGI2 : prostaglandine I2, TxA2 : thromboxane A2.


  E06. Hypolipémiants


  Quarante à 50 % des Français de 35 à 64 ans présenteraient une dyslipidémie.


  Depuis une quinzaine d’années de nombreux résultats se sont accumulés pour prouver l’intérêt de l’abaissement du LDL-cholestérol (LDLc) en prévention primaire et secondaire des évènements cardiovasculaires à 10 ans. Initialement il s’agissait de proposer un traitement médicamenteux à des patients fortement hypercholestérolémiques. Il a été aussi montré qu’il était utile de traiter des patients à haut risque cardiovasculaire dont le LDLc n’est pas très élevé, voire dans les limites de la normale. Des recommandations thérapeutiques ont ainsi été élaborées mais varient d’un pays à l’autre. De plus, elles doivent fréquemment être modifiées compte tenu du nombre considérable de résultats apportés par de grands essais avec les hypolipémiants.


  Les différentes thérapeutiques médicamenteuses et non médicamenteuses utilisées dans la prise en charge des dyslipidémies


  Les thérapeutiques non médicamenteuses


  Quel que soit le niveau de risque, les règles hygiéno-diététiques doivent être appliquées chez tous les patients :


  
    	arrêt de l’intoxication tabagique en ayant recours à des substituts nicotiniques et à des consultations spécialisées ;


    	restriction calorique chez les patients en surpoids ;


    	diminution des graisses saturées ;


    	apports complémentaires d’oméga-3 ;


    	consommation de 5 fruits et légumes par jour ;


    	réduction de la consommation de boissons alcoolisées ;


    	activité physique régulière d’intensité modérée : 30 à 60 minutes de marche par jour, 5 jours sur 7 (150 minutes par semaine).

  


  Les thérapeutiques médicamenteuses


  Les principales classes de médicaments utilisés dans la prise en charge des dyslipidémies sont :


  
    	les statines : la simvastatine (Zocor®), la pravastatine (Elisor®, Vasten®), la fluvastatine (Lescol®), l’atorvastatine (Tahor®), la rosuvastatine (Crestor®) ;


    	les résines : colestyramine (Questran®) ;


    	les inhibiteurs de l’absorption intestinale du cholestérol : ezétimibe (Ezétrol®) ;


    	les fibrates : gemfibrozil (Lipur®), bézafibrate (Befizal®), fenofibrate (Lipanthyl®) ;


    	l’acide nicotinique (non commercialisé en France).

  


  Les statines ont démontré, depuis plus de 20 ans, des bénéfices significatifs > à 20 % de réduction de la morbi-mortalité en prévention primaire et secondaire. C’est la classe thérapeutique à utiliser en première intention dès lors qu’un traitement médicamenteux est nécessaire pour le traitement d’une hypercholestérolémie ou d’une dyslipidémie mixte. Les myalgies sont fréquemment signalées par les patients (13 % des cas). Les rhabdomyolyses sont exceptionnelles mais méritent d’être recherchées par un dosage de CPK chez les patients qui présentent des douleurs musculaires lors d’un traitement par statine. Leur risque augmente proportionnellement à l’utilisation de fortes posologies. Le risque d’hépatite est très faible mais elle doit être recherchée par un dosage des transaminases et surtout au début du traitement.


  Les anti-PCSK9 (alirocumab, evolocumab) sont des anticorps monoclonaux dirigés contre la proprotein convertase subtilisin kexin 9 dont l’inhibition est associée à une baisse du LDL-c. Ils sont administrables par voie injectable. La commission de transparence a jugé que le service médical rendu du Repatha® (evolocumab) était important dans l’indication suivante : chez l’adulte ou l’adolescent à partir de 12 ans présentant une hypercholestérolémie héréditaire homozygote en association avec d’autres thérapies hypolipémiantes. Ces traitements peuvent être associés aux statines pour atteindre les objectifs de LDL-c du patient. Dans la maladie athéromateuse, les anti-PCSK9 ne sont indiqués qu’en cas de valeur cible de LDLc non atteinte malgré l’association d’une statine et de l’ezétimibe.


  Les résines sont peu utilisées en France du fait de leur mauvaise tolérance (constipation sévère aux doses efficaces de 2 g/j) et de la nécessité de les prendre à plus de 6 heures de tout autre médicament liposoluble dont elles peuvent compromettre l’absorption. Elles sont surtout utilisées en cas d’intolérance aux statines. La preuve de leur efficacité sur la réduction de la morbi-mortalité CV ne repose que sur un seul essai clinique datant de plus de 30 ans.


  Les inhibiteurs de l’absorption intestinale du cholestérol sont surtout utilisés en association avec les statines quand l’objectif cible de LDLc n’a pas pu être atteint avec la seule statine. Ils peuvent représenter une alternative en cas d’intolérance aux statines.


  Les fibrates, bien qu’utilisés très largement en France depuis plus de 40 ans, n’ont jamais démontré d’efficacité pour faire baisser la morbi-mortalité cardiovasculaire en dehors du cas particulier de sujets avec LDLc bas et HDLc bas. Sur le plan métabolique, ils permettent une diminution significative des VLDL (TG) > à 20 % et une augmentation d’environ 8 % des HDLc. Leur efficacité sur la baisse du LDLc est très inférieure à celle des statines. Leur prescription en première intention est réservée au traitement des hypertriglycéridémies pures après échec de la diététique.


  Les associations d’hypolipémiants : une bithérapie peut s’avérer nécessaire en deuxième intention chez certains patients à haut risque CV et qui gardent une hypertriglycéridémie malgré un traitement par statine. La tolérance musculaire peut poser des problèmes, notamment avec le gemfibrozil qui ne doit pas être utilisé en association à une statine. En fonction de l’anomalie lipidique résiduelle sous monothérapie, sont possibles :


  
    	pour diminuer le LDLc : statine + ézétimibe ou statine + résine ;


    	pour diminuer le LDLc, diminuer les TG et augmenter le HDLc : statine + fibrate.

  


  Il faut rappeler que ces associations ne sont à utiliser qu’en deuxième intention et par des prescripteurs spécialisés.


  L’association de plusieurs hypolipémiants appartenant à la même classe pharmacologique, est illogique et dangereuse.


  L’association statine + fénofibrate, déconseillée en routine, peut se discuter après avis spécialisé. Elle nécessite une surveillance clinique et biologique régulière et rigoureuse.


  La combinaison gemfibrozil + statine est formellement contre-indiquée (risque majeur de rhabdomyolyse).


  Savoir déterminer la cible du LDLc en fonction du terrain


  La valeur cible du LDLc dépend du niveau de risque cardiovasculaire estimé. Cette valeur cible n’est pas toujours identique en Europe et aux USA où les critères d’évaluation du risque cardiovasculaire peuvent différer. La valeur cible du LDLc varie surtout en fonction de l’évolution des données épidémiologiques et des résultats des essais cliniques. Les propositions des sociétés savantes, très souvent mises à jour, diffèrent des données de l’AFSSAPS dont les dernières recommandations datent de 2005. Les recommandations européennes tiennent compte des résultats récents qui démontrent sur un suivi de plus de 170 000 patients, qu’une baisse de 1 mmol/L de LDLc s’accompagne d’une baisse de 28 % sur un an du risque relatif de voir survenir un événement cardiovasculaire grave.


  Le score SCORE2 permet d’évaluer le risque de mortalité cardiovasculaire à 10 ans et identifie des groupes de patients avec des niveaux de risque cardiovasculaire différents. Chaque groupe de patients a un objectif de LDLc.


  
    
      
        	
          Les valeurs cibles du LDL retenues par l’ESC 2019 (European Society of Cardiology) sont les suivantes :

        
      


      
        	
           

        

        	
          ESC 2019

        
      


      
        	
          Patients 
à très haut risque

        

        	
          LDLc < 1.4 mmoL/L (< 0.55 g/L)

        
      


      
        	
          Patients 
à haut risque

        

        	
          < 1.8 mmoL/L (< 0.70 g/L)

        
      


      
        	
          Patients
à risque moyen

        

        	
          < 2.6 mmoL/L (< 1 g/L)

        
      


      
        	
          Patients
à risque faible

        

        	
          < 3 mmoL/L (< 1.16 g/L)
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  Chez des patients en prévention secondaire à très haut risque cardiovasculaire, la réduction du LDLc doit être de plus de 50 % et atteindre < 0.55 g/L. Il en est de même pour les patients à très haut risque en prévention primaire (hors hypercholestérolémie familiale). Quant aux patients à haut risque cardiovasculaire, la réduction du LDLc doit être de plus de 50 % et atteindre < 0.7 g/L.


  Le bilan lipidique doit être contrôlé tous les 3 mois jusqu’à l’atteinte de la valeur cible de LDLc. Une fois cette valeur atteinte, un contrôle annuel du bilan lipidique suffit. 


  E07. Thrombolytiques


  1. Objectifs et mécanisme d’action


  Les traitements thrombolytiques sont administrés pour dissoudre rapidement un thrombus occlusif artériel ou veineux. Ils agissent en activant directement ou indirectement le plasminogène en plasmine. La plasmine activée lyse le caillot en détruisant plus ou moins sélectivement la fibrine. Ces molécules (tableau T1) ont un fort potentiel hémorragique ce qui en limite les indications.


  Les principales indications des traitements thrombolytiques sont l’infarctus du myocarde, l’infarctus cérébral aigu et l’embolie pulmonaire associée à une défaillance hémodynamique.


  
    
      
        	
          T1 - Principales caractéristiques pharmacologiques

        
      


      
        	
          DCI 

        

        	
          Streptokinase

        

        	
          Urokinase

        

        	
          Alteplase-rtPA

        

        	
          Rétéplase

        
      


      
        	
          Noms commerciaux

        

        	
          Streptase®

        

        	
          Urokinase Choay®
Actosolv ®

        

        	
          Actilyse®

        

        	
          Rapilysin®

        
      


      
        	
          Demi-vie (min)

        

        	
          25

        

        	
          15

        

        	
          5

        

        	
          15

        
      


      
        	
          Fibrinogénolyse

        

        	
          ++

        

        	
          ++

        

        	
          +

        

        	
          +

        
      


      
        	
          Sélectivité pour la fibrine

        

        	
          -

        

        	
          -

        

        	
          ++

        

        	
          +

        
      


      
        	
          Antigénicité

        

        	
          +

        

        	
          -

        

        	
          -

        

        	
          -

        
      


      
        	
          Élimination

        

        	
          Rein

        

        	
          Rein

        

        	
          Foie

        

        	
          Rein/Foie

        
      


      
        	
          Coût

        

        	
          +

        

        	
          ++

        

        	
          +++

        

        	
          ++++

        
      

    
  


  2. Pharmacologie des thrombolytiques


  La streptokinase et l’urokinase ont une importante activité fibrinogénolytique par destruction du fibrinogène en dehors du caillot.


  C’est un activateur direct et dose-dépendant du plasminogène. La streptokinase ne devient fibrinolytique qu’après fixation au plasminogène et la production de plasmine n’est pas dose-dépendante. Environ 10 % des individus ont des anticorps anti-streptococciques neutralisant l’activité de la streptokinase, conduisant à réaliser un bolus initial (250 000 UI). Après traitement, l’apparition des anticorps anti-streptokinase est constante et contre-indique toute nouvelle utilisation.


  L’urokinase est une sérine protéase qui n’entraîne pas la formation d’anticorps.


  L’altéplase est l’activateur tissulaire du plasminogène, sérine protéase naturelle produite par recombinaison génétique (rt-PA). Il se fixe à la fibrine qui potentialise alors son activité. Aux doses thérapeutiques, la fibrinogénolyse est moindre que celle de la streptokinase ou de l’urokinase.


  Le retéplase (rTP) est une nouvelle génération de thrombolytique dérivé du rt-PA. Son affinité pour la fibrine est diminuée pour un même potentiel fibrinolytique. La fibrinogénolyse et la génération de thrombine sont faibles. Son action est plus rapide que celle de l’altéplase, son élimination plus lente. Il est administré en bolus.


  3. Noms de spécialités


  
    	Streptase®


    	Urokinase Choay®


    	Actosolv urokinase®


    	Actilyse®


    	Rapilysin®

  


  4. Risque hémorragique


  Dans l’infarctus du myocarde, l’incidence des hémorragies majeures (décès, transfusion) est de 3 à 5 %, dont 1 % d’hémorragies intracrâniennes, et celle des hémorragies mineures de 10 %. Ce risque hémorragique est majoré par le traitement héparinique associé. Un facteur important de ce risque hémorragique est la présence de points de ponctions vasculaires (angiographie).


  5. Contre-indications principales


  Absolues


  
    	Diathèse hémorragique connue ;


    	trouble hémorragique significatif actuel ou au cours des 6 derniers mois ;


    	traitement anticoagulant oral à dose efficace ;


    	hémorragie sévère ou potentiellement dangereuse manifeste ou récente ;


    	antécédent d’accident vasculaire cérébral ou de lésion du système nerveux central (tumeur, anévrisme) ;


    	massage cardiaque externe ;


    	chirurgie intracrânienne ou rachidienne ;


    	rétinopathie hémorragique (diabétique souvent) ;


    	traumatisme sévère de moins de 10 jours, massage cardiaque externe traumatique, intervention chirurgicale récente, accouchement, ponction récente d’un vaisseau non accessible à la compression (veine sub-clavière) ;


    	hypertension artérielle sévère non contrôlée ;


    	ulcère digestif en poussée évolutive ;


    	allaitement (en l’absence de données).

  


  Relatives


  
    	Endocardite bactérienne, péricardite ;


    	pancréatite aiguë ;


    	ulcère digestif documenté au cours des 3 derniers mois, varices œsophagiennes ;


    	anévrisme artériel, malformation artérielle ou veineuse ;


    	néoplasie majorant le risque hémorragique ;


    	hépatopathie sévère, insuffisance hépatocellulaire, cirrhose, hypertension portale et hépatite évolutive ;


    	traumatisme mineur récent tel que ponction, biopsie, injection intramusculaire et massage cardiaque ;


    	toute affection susceptible d’augmenter le risque hémorragique et ne figurant pas dans la liste des contre-indications absolues ;


    	grossesse (en l’absence de données).

  


  Contre-indications spécifiques à la streptokinase


  
    	Infection streptococcique récente, injection de streptokinase dans les 6 mois précédents, terrain allergique authentifié (asthme, allergie médicamenteuse).

  


  6. Surveillance biologique du traitement thrombolytique


  La perfusion de produits fibrinolytiques modifie les paramètres de l’hémostase. Le principal effet biologique est la diminution du taux de fibrinogène circulant.


  En pratique, la surveillance biologique du traitement thrombolytique est focalisée sur le contrôle des paramètres de l’hémostase avant traitement (NFS, fibrinogène, TP, TCA, plaquettes) et sur l’adaptation optimale du traitement héparinique IV (TCA), afin de diminuer le risque hémorragique et le risque de ré-occlusion vasculaire.


  Sauf problème hémorragique, un contrôle systématique de l’hémostase (fibrinogène, plaquettes, TP, TCA) est réalisé avant la 12e heure d’un traitement thrombolytique. L’adaptation posologique de l’héparinothérapie dépend du type de traitement thrombolytique.


  7. Indications et modalités d’administration


  1 - Infarctus du myocarde


  Le traitement thrombolytique ne peut être administré qu’en cas de certitude du diagnostic et dans les 12 premières heures après le début des symptômes.


  2 - Embolie pulmonaire


  Le traitement thrombolytique ne se discute qu’en cas d’embolie pulmonaire grave. Les traitements brefs (sur 2 heures) par Actilyse sont privilégiés. L’héparine non fractionnée doit être interrompue durant l’administration de streptokinase ou d’urokinase. Elle peut être continuée durant l’administration d’altéplase.


  3 - Autres indications


  
      	Thrombose de prothèse valvulaire cardiaque : elle peut se substituer au geste chirurgical au prix d’un risque hémorragique accru ;


      	accident ischémique cérébral : dans le cadre d’une unité neurovasculaire ;


      	thromboses artérielles périphériques : quelques oblitérations artérielles aiguës récentes et symptomatiques, en particulier d’anévrisme poplité ou de pontage, peuvent être des indications de ce traitement in situ, souvent en association avec d’autres gestes endovasculaires comme la thrombo-aspiration et l’angioplastie ;


      	TVP proximale : en cas de phlegmatia coerulea, le traitement thrombolytique peut être discuté en association à une désobstruction mécanique.
 
  


  8. Effets secondaires


  1 - Risque hémorragique


  Prévention


  Les contre-indications absolues doivent être impérativement respectées. Il convient de bien évaluer le rapport bénéfice/risque pour chaque patient.


  Il faut éviter les gestes invasifs : pas d’injection IM, introducteur à valve hémostatique en cas de coronarographie, pansements compressifs, surveillance attentive de tous les points de ponction.


  Il est nécessaire d’adapter au mieux la posologie d’héparine et éviter les surdosages.


  Traitement d’une hémorragie grave


  
    	Arrêt du traitement thrombolytique, de l’héparine et de l’aspirine ;


    	inhibiteurs de la fibrinolyse : acide tranexamique (Exacyl®) (2 à 4 g en 2 ou 3 injections), acide aminocaproïque (Hémocaprol®) 4 g IV lente puis 1 g/h IV à la seringue électrique si besoin ;


    	neutralisation de l’héparine par la protamine ;


    	correction de l’hypofibrinogénémie et traitement symptomatique de l’hémorragie ;


    	gestes spécifiques : compression prolongée des abords vasculaires.

  


  2 - Réactions allergiques à la streptokinase


  Éruption cutanée (urticaire, rash), bronchospasme, douleurs lombaires, frissons et hyperthermie, malaise général avec chute de PA et choc anaphylactique.


  Prévention


  Utiliser le rt-PA en cas de traitement antérieur par la streptokinase dans les 6 mois ou si terrain allergique.


  Administration systématique préalable au traitement d’un corticoïde injectable type Solumédrol® 40 mg ou hémisuccinate d’hydrocortisone 100 mg en IV directe.


  Traitement


  Arrêt de la perfusion de streptokinase.


  Puis traitement du choc anaphylactique : surélévation des membres inférieurs, injection sous-cutanée d’adrénaline, O2, remplissage vasculaire avec surveillance de la PA, injection de corticoïdes et d’anti-histaminiques H1, ß-mimétiques en cas de bronchospasme.


  E08. Compression


  Le terme de compression est utilisé pour contention-compression. Il désigne l’utilisation pour la prévention ou le traitement des désordres veineux et lymphatiques de bandes, bas et collants, fabriqués à partir de matériaux élastiques ou non élastiques. Malgré le faible nombre de preuves médicales, la compression est un traitement de premier plan dans la prévention de la maladie thrombo-embolique veineuse, le traitement des thromboses veineuses des membres, la prévention du syndrome post-thrombotique, le traitement de l’insuffisance veineuse chronique et la prise en charge du lymphœdème.


  1. Modes d’action


  Les effets de la compression sont multiples :


  
    	elle réduit le calibre des veines ;


    	elle augmente la vitesse d’écoulement du sang veineux ;


    	elle diminue le volume veineux du segment concerné ;


    	elle a un effet anti-œdème.

  


  À la marche, elle améliore le jeu de la pompe musculaire du mollet, probablement en renforçant l’action de l’aponévrose jambière qui donne tout son effet à la contraction du muscle sur la chasse veineuse.


  Ces effets varient avec le type de matériau utilisé, la pression exercée et l’affection traitée.


  2. Matériaux


  Les bandes et bas sont confectionnés avec des fils plus ou moins élastiques (âme) entourés de deux fils inélastiques enroulés en sens inverse (guipage).


  Le fil de guipage est en fibre synthétique ou en coton, il assure un compromis entre le confort du bas et sa solidité.


  Le fil constituant l’âme de la trame peut être en caoutchouc naturel ou en fibre synthétique (élasthanne, par exemple Lycra). Les qualités visco-élastiques du fil, caractérisées par son diagramme allongement/force de rappel, influencent la façon dont le bas est perçu et le risque iatrogène éventuel. Le caoutchouc naturel a l’avantage d’offrir une force de rappel superposable à la force d’extension et d’être bien toléré malgré des pressions élevées ; il a cependant à peu près disparu des fibres actuellement utilisées. Les fibres synthétiques ont une force de rappel qui est supérieure à la force d’extension, la bande ou le bas posé peut donc exercer une pression excessive sur les crêtes osseuses.


  Suivant le matériau utilisé, les bandes seront dites inextensibles ou à étirement faible (< 70 %), moyen (70 à 140 %) ou fort (> 140 %) ; l’extensibilité est unie ou bi-directionnelle.


  Les bandes inextensibles ou à étirement faible exercent une pression faible voire nulle en décubitus ou lors du relâchement musculaire (pression de repos) et une pression importante lors de la contraction musculaire ; elles sont choisies pour une action en profondeur et ne sont pleinement efficaces qu’associées à la marche.


  Les bandes et bas à étirement moyen ou fort exercent un effet compressif au repos.


  Le degré de superposition des bandes augmente l’effet compressif et diminue l’élasticité de l’ensemble.


  Suivant le matériau utilisé, les chaussettes et les bas seront plus ou moins élastiques ou plus ou moins rigides. La pression exercée à la cheville définit la classe de compression. Les normes françaises sont 10 à 15 mmHg en classe I, 15 à 20 en classe 2, 20 à 36 en classe 3, > 36 en classe 4. Les normes européennes utilisées dans la plupart des études diffèrent d’une classe vers le haut (classe III française = classe II internationale par exemple).


  Devant certaines anatomies de cheville, des pelotes en matériaux divers sont utiles pour combler les gouttières malléolaires et arrondir les angles de façon que la pression de compression soit bien transmise sur la zone cible en sécurité.


  3. Indications


  Les contre-indications à la compression sont : l’insuffisance artérielle évoluée (pression artérielle de cheville inférieure à 70 mmHg), les pontages distaux et les peaux extrêmement fragiles (corticothérapie au long cours, polyarthrite rhumatoïde, pemphigus).


  Prévention de la maladie thrombo-embolique


  On utilise classiquement des bandes à extensibilité moyenne ou des bas de classe I. Les bandes ont l’avantage de pouvoir exercer une compression dosée, mais elles sont rarement bien posées ou leur pose résiste mal aux mouvements du patient. Les bas ont l’avantage de la simplicité, mais en milieu hospitalier ils ne sont pas souvent bien adaptés à la morphologie du patient, essentiellement du fait de la grande variété de l’anatomie de cuisse. Bas de cuisse et collants n’ayant pas démontré de supériorité par rapport à la chaussette, il est préférable d’utiliser des chaussettes élastiques. Les recommandations (HAS 2010) suggèrent d’utiliser ces dispositifs en prévention en chirurgie, en obstétrique et dans certaines conditions médicales en dehors du post AVC où un essai a montré l’absence d’efficacité.


  Phase aiguë d’une thrombose veineuse profonde (TVP) et prévention du syndrome post-thrombotique


  La compression élastique a pour but de réduire un œdème ou une grosse jambe, et de s’opposer à la détérioration précoce de la fonction veineuse. Elle participe à la prévention de l’extension de la thrombose et reste utile en cas de contre-indication des anticoagulants.


  En général, on utilise des bandes à étirement moyen, enroulées de l’avant-pied au-dessous du genou en prenant le talon et en épousant le relief du membre (montage circulaire ou en chevrons selon les préférences de chacun). Pour réduire une grosse jambe, il peut être nécessaire d’utiliser la technique du double bandage en enroulant en sens inverse une bande inextensible et une bande extensible par-dessus la première. Quelle que soit la technique utilisée il faut ré-ajuster le bandage au fur et à mesure de l’évolution du volume du membre. Lorsque l’on veut monter le bandage jusqu’à la racine de la cuisse, il faut utiliser 2 bandes, l’une jusqu’en dessous du genou et l’autre dans la continuité immédiate. Secondairement le bas est préférable à la bande pour des raisons de commodité. L’utilisation de bas-cuisse ne semble pas avoir de bénéfice démontré par rapport aux chaussettes, sauf en cas de thrombose proximale avec grosse cuisse.


  L’objectif à terme de la compression veineuse élastique est la prévention du syndrome post-thrombotique.


  En cas de TVP proximale (TVP poplitée ou plus proximale, sans ou avec TVP distale), le port diurne de chaussette ou bas de compression veineuse élastique de classe 3 française délivrant 20 à 36 mmHg à la cheville* est recommandé, dès que possible après le diagnostic de TVP et l’instauration du traitement anticoagulant, pour une durée de 2 ans (ou plus s’il persiste des symptômes). Cette durée a été réduite à 6 mois dans les dernières recommandations.


  * Les normes françaises de pression à la cheville étant 20 à 36 mmHg pour la classe 3 et > 36 mmHg pour la classe 4, il convient de s’assurer que le produit prescrit affiche une délivrance de pression à la cheville ≥ 30 mmHg.


  En cas TVP distale (TVP sous poplitée), en l’absence d’étude de prévention spécifique, il existe un consensus d’experts pour appliquer aux TVP étendues des veines tibiales postérieures ou fibulaires les mêmes règles qu’aux TVP proximales. Pour les TVP distales courtes segmentaires, TVP musculaires, le port de chaussette ou bas de classe 2 française en phase aiguë et pour la durée du traitement anticoagulant est conseillée.


  Phase aiguë d’une thrombose veineuse superficielle


  Un traitement compressif élastique (plutôt par bandages) doit être proposé systématiquement en phase aiguë d’une thrombose veineuse superficielle d’un membre en l’absence de contre-indication.


  En cas de syndrome obstructif veineux du membre supérieur


  On utilise des manchons de compression élastique avec ou sans gantelet.


  En prévention et en traitement de l’insuffisance veineuse chronique


  La force de compression élastique doit être adaptée au degré d’insuffisance veineuse plus qu’à son étiologie. En prévention, on utilise des bas de classe I ou II. Dès qu’il existe des signes cutanés objectifs d’insuffisance veineuse, il est nécessaire d’utiliser des bas au moins de classe III. Des bas délivrant 30 à 40 mmHg à la cheville sont recommandés en cas d’hypodermite chronique ou en prévention de la récidive d’ulcère.


  Une bande bien posée ou un bas bien adapté ont la même efficacité. En règle générale, on utilise la bande en phase aiguë, pour cicatriser un ulcère ou maîtriser une dermohypodermite, et le bas en phase chronique pour maintenir le résultat.


  En lymphologie


  Il est nécessaire d’appliquer une contention peu élastique sous forme d’une contention multi-couches qui est la base du traitement du lymphoedème. Elle est le plus souvent associée aux drainages lymphatiques manuels (cf chapitre lymphoedème).


  4. Prescription


  Pour les bandes, on doit choisir la force et l’extensibilité souhaitées en fonction du résultat à atteindre. La longueur de la bande et sa largeur sont choisies en fonction du segment de membre sur lequel elle est appliquée.


  Pour les bas, on spécifie la classe de compression, le type de produit (chaussette, bas cuisse, collant) ; la longueur et le tour de cheville seront mesurés le matin par le pharmacien). Certaines anatomies sont incompatibles avec les standards et justifient la confection de bas sur mesure.


  E09. Traitement local des ulcères


  1. Réalisation des soins locaux


  L’utilisation des antiseptiques ou des antibiotiques locaux est délétère. Ils sont source de toxicité cellulaire pouvant retarder la cicatrisation et source de dermite irritative ou allergique. Le nettoyage de la plaie avec de l’eau et du savon est suffisant et nécessaire, il doit être fait à chaque réfection de pansement.


  L’application de sérum physiologique ou eau stérile ne permet par un « lavage » et sera utilisé pour décoller les pansements ou nettoyer les débris après la détersion.


  Il faut prescrire la détersion, les antalgiques locaux ou per os si besoin, quel pansement utiliser et quelle compression élastique ou contention peu élastique utiliser.


  Il faut limiter l’application à la zone de plaie en découpant les pansements (tulles, interfaces, hydrocellulaire non border, fibres à haut pouvoir d’absorption, alginates). Certains pansements ne se découpent pas (hydrocellulaire border, superabsorbants) et leur taille doit être prescrite en fonction de la taille de la plaie.


  La cicatrisation d’une plaie se déroule en 3 phases :


  
    	la détersion : nettoyage de la plaie des dépôts de fibrine ou de nécrose,


    	le bourgeonnement : progression du tissu de soutien pour combler la perte de substance,


    	l’épidermisation : prolifération des kératinocytes par les bords de la plaie.

  


  2. Détersion


  La détersion est mécanique au moyen du bistouri, de la curette et de la pince, après analgésie et anesthésie locale à la lidocaïne (AMM) mais celle-ci doit être laissée en place au moins 30 minutes sur la plaie avant détersion. On utilise aussi la xylocaïne en gel, spray (mais hors AMM) pour son temps d’action plus court (5-10 minutes de pose). Le protoxyde d’azote (MEOPA®) peut être utilisé pour encadrer le temps du pansement. Il faut bien penser à la prémédication orale par des antalgiques adaptés au seuil de la douleur (paliers I, II, III). L’importance des lésions ou des douleurs peut justifier une détersion au bloc opératoire sous anesthésie locale ou régionale. L’utilisation de larves peut être envisagée dans certains CHU.


  Si la plaie est sèche (nécrose ou fibrine), on peut utiliser des hydrocolloïdes en gel (Purilon®, Intrasite®) ou de la vaseline, ou certains dispositifs imprégnés de Ringer Lactate (Hydroclean®). Ces dispositifs relarguent de l’eau et hydratent les tissus nécrosés sans abîmer les tissus sains. Il ne faut pas les utiliser en cas de nécrose d’orteil ou de doigt car il faut favoriser la nécrose sèche qui ne s’infectera pas.


  En cas de plaie exsudative et fibrineuse, il n’y a pas besoin de rapporter de l’humidité, et on utilisera des pansements adaptés à la quantité d’exsudats. On ne fait plus appel à la détersion enzymatique (Trypsine, Elase®).


  3. Bourgeonnement et épidermisation


  Le principe général est de maintenir un milieu chaud et humide par le caractère occlusif ou semi-occlusif du pansement.


  Les pansements primaires sont des dispositifs médicaux et non pas des médicaments. Ils ne nécessitent pas d’autorisation de mise sur le marché, et doivent seulement satisfaire aux normes de la communauté européenne (norme CE).


  On choisit le pansement en fonction de ses capacités d’absorption (tableau T1). Les pansements les plus simples sont les pansements secs (mais non occlusifs) et le film occlusif de poly-uréthane semi-perméable transparent mais ces deux classes ne sont plus utilisées dans le traitement des ulcères de jambe. D’autres classes de pansements (tableau 2) sont utilisées ponctuellement si plaie malodorante, colonisée ou si elle tarde à cicatriser.


  La superposition des pansements primaires n’est pas utile et non recommandée par l’HAS (donc non remboursé en ville) en dehors de l’utilisation des hydrocolloïdes en gel (ou hydrogels pour aider à la détersion cf supra) et des pansements au charbon (pour limiter les mauvaises odeurs).


  Les hydrocolloïdes ne sont plus utilisés sur les plaies veineuses car ils favorisent la macération, n’ont pas de capacité d’absorption, de plus ils sont très adhérents à la peau.


  Les hydrocellulaires existent en forme Border (bordure adhérente, plus ou moins siliconée), en forme non border (sans adhésif sur le pourtour), en forme mince (MEPILEX transfert ou EM), en forme micro-adhérente ou non adhérente (selon que le pansement soit recouvert ou non d’une trame micro-adhérente ou non) et enfin en forme anatomique (sacrum, talon) notamment pour les soins d’escarres.


  D’une manière générale, il faut éviter les formes adhérentes/adhésives si le patient a une peau très fragile (atrophie cutanée) ou s’il a une irritation de la peau autour de la plaie (dermite caustique). La fixation se fera avec une bande de maintien.


  
    
      
        	
          T1 - Indications des principaux pansements en fonction de l’absorption

        
      


      
        	
          Absorption

        

        	
          Types de pansement

        

        	
          Composition

        

        	
          Utilisation

        
      


      
        	
          ↓

        

        	
          Hydrocolloïdes

        

        	
          Carboxyméthylcellulose (CMC) ±espectine, ± gélatine, ± autres composés hydrophiles

        

        	
          Non utilisé dans les plaies ulcéreuses

        
      


      
        	
          ↓

        

        	
          Hydrogels (hydrocolloïdes en gel)

        

        	
          Polymères hydrophiles
Gel > 80 % eau

        

        	
          Ramollir une nécrose ou de la fibrine sèche

        
      


      
        	
          ↓

        

        	
          Charbons

        

        	
          Pansement contenant du charbon végétal

        

        	
          Plaie malodorante en pansement secondaire, plaie colonisée peu exsudative

        
      


      
        	
          ↓

        

        	
          Interfaces ou Tulles

        

        	
          Maille enduite de corps gras

        

        	
          Plaie sèche non exsudative

        
      


      
        	
          ↓

        

        	
          Hydrocellulaires

        

        	
          Mousse de poly-uréthane

        

        	
          Plaie peu à moyennement exsudative

        
      


      
        	
          ↓

        

        	
          Fibres à haut pouvoir d’absorption

        

        	
          Fibres non tissées de CMC, de poly-acrylates

        

        	
          Plaie moyennement à très exsudative (multicouche)

        
      


      
        	
          ↓

        

        	
          Alginates

        

        	
          polymères d’acides alginiques obtenus à partir d’algues

        

        	
          Plaie moyennement à très exsudative (multicouche), pouvoir hémostatique, plaie colonisée

        
      


      
        	
          ↓

        

        	
          Superabsorbants

        

        	
          Plusieurs couches dont une de polymères poly-acrylates superabsorbants

        

        	
          Plaie très exsudative

        
      

    
  


   


  
    
      
        	
          T2- Autres classes de pansements

        
      


      
        	
          Types de pansement

        

        	
          Composition

        

        	
          Utilisation

        
      


      
        	
          Pansements à l’argent

        

        	
          Différents types de pansement (interface, hydrocellulaire, fibres à haut pouvoir d’absorption) imprégnés d’ions argent

        

        	
          Plaie colonisée, utilisation limitée dans le temps (< 21 jours)

        
      


      
        	
          Pansement anti-protéase

        

        	
          Différents types de pansement (interface, hydrocellulaire)
 Gamme URGOSTART

        

        	
          Plaie qui tarde à cicatriser

        
      


      
        	
          Pansements à l’acide hyaluronique

        

        	
          Tulle imprégné d’acide hyaluronique, pommade

        

        	
          Plaie sèche qui tarde à cicatriser

        
      

    
  


  
  
    

        	
          T3- Principaux pansements : classe thérapeutique et noms commerciaux (liste non exhaustive)

        
      

      
        	
          Classe de pansement

        

        	
          Produits commercialises (Laboratoire)

        
      


      
        	
          Hydrogels

        

        	
          Askina gel (B Braun)
Duoderm hydrogel (Convatec)
Hydrosorb (Hartmann)
Intrasite gel (Smith & Nephew)
Normlgel, Hypergel (Mölnlycke)
Nu-Gel (Systagenix)
Purilon gel (Colopast)
Urgo hydrogel (Urgo)
HydroClean (Hartmann)
SuprasorbG (Lohmamm&Rausher)

        
      


      
        	
          Hydrocolloïdes

        

        	
          Algoplaque (Urgo)
Askina Biofilm, A.Hydro (B Braun)
Comfeel Plus (Coloplast) 
Duoderm E (Convatec) 
Hydrocol (Hartmann)
Tegasorb (3M)

        
      


      
        	
          Pansements au charbon actif

        

        	
          Askina Carbosorb (B Braun) 
Actisorb (Systagenix) 
Carboflex (Convatec) 
Carbonet (Smith & Nephew)
Vliwaktiv (Lohmamm&Rausher)

        
      


      
        	
          Tulles

        

        	
          Jelonet (Smith & Nephew)
Lomatuell H (Lohmamm&Rausher)

        
      


      
        	
          Interfaces

        

        	
          Adaptic (Systagenix) 
Mépitel (Mölnlycke) 
Urgotul (Urgo)
Physiotulle (Coloplast) 
Askina Silnet (B Braun)

        
      


      
        	
          Hydrocellulaires

        

        	
          Allevyn (Smith & Nephew)
 Askina transorbent, A.Dressil, A.Thinsite, A.Foam (B Braun)
Biatain (Coloplast)
Aquacel Foam (Convatec)
Hydrotac (Hartmann)
Mepilex XT (Mölnlycke) : anciennement Mepilex
Tielle (Systagenix)
Suprasorb P (Lohmann&Rausher)
UrgoStart (Urgo) : pour booster la cicatrisation si plaie « fainéante »

        
      


      
        	
          Alginates/Alginate + CMC

        

        	
          Algisite M (Smith & Nephew) 
Algosteril (Brothier)
Biatain Alginate (Coloplast) 
Kaltostat (Convatec) 
Melgisorb (Mölnlycke) 
Sorbalgon (Hartmann) 
Askina Sorb (B Braun) Urgosorb (Urgo)


          Suprasorb A (Lohmann&Rausher) 
Kendall (Covidien)

        
      


      
        	
          Fibres à haut pouvoir d’absorption

        

        	
          Aquacel Extra (Convatec)
Urgoclean (Urgo) : uniquement si fibrine et plaie exsudative

        
      


      
        	
          Superabsorbants

        

        	
          Mextra (Mölnlycke) 
Resposorb (Hartmann)
Vliwasorb (Lohmann&Rausher) 
Tegaderm Superabsorber (3M) 
Cutimed sorbion (BSN médical)

        
      


      
        	
           

        
      


      
        	
          Pansements à l’argent

        

        	
          Urgotul Ag (Urgo)
UrgoCell Ag (Urgo)
 Aquacel AG (Convatec) : non remboursé en ville

        
      


      
        	
          Pansement Acide hyaluronique 
Si plaie « fainéante » non exsudative

        

        	
          Effidia (Systagenix) : crème et compresse imprégnée 
Laluset (Genevrier) : crème et compresse imprégnée

        
      

    
  


  HAS avril 2010 : les différents pansements primaires (en dehors des pansements au charbon actif) ne sont pas destinés à être associés entre eux sur une même plaie.


  4. Traitement des complications


  1 - Allergies cutanées


  Les allergies cutanées sont fréquentes. Elles gênent considérablement la cicatrisation de l’ulcère et parfois sont un facteur de son extension. Cliniquement on note alors des lésions d’eczéma autour de la plaie. Le traitement repose sur l’utilisation des dermocorticoïdes (bétaméthasone par exemple), un lavage au savon hypo-allergénique surgras, l’application de crèmes émollientes et l’éviction de l’allergène, le plus souvent un produit appliqué dans le pansement (antiseptique, colophane, baume du Pérou).


  2 – Macération et dermite caustique


  Lorsque les pansements ne sont pas adaptés à la quantité d’exsudats, les exsudats restent trop au contact de la peau périlésionnelle et causent une macération (couleur blanche et peau périlésionnelle friable) puis une brulure caustique qui agrandissent progressivement la plaie. Il faut alors adapter le pansement choisi à la quantité à absorber (cf tableau 1).


  3 - Hyperbourgeonnement


  L’hyperbourgeonnement gêne l’épidermisation. Il faut le traiter par dermocorticoïdes (bétaméthasone par exemple) en application sur la plaie jusqu’à affaissement des bourgeons.


  Attention un hyperbourgeonnement localisé, chronique doit faire rechercher une néoplasie (soit primitive, soit une cancérisation sur une plaie chronique ancienne).


  4 - Infection


  Il n’y a pas d’indication au prélèvement cutané superficiel d’une plaie chronique, car lorsque des prélèvements bactériologiques sont effectués, des micro-organismes sont retrouvés dans presque 100 % des cas (staphylocoques dorés, bacilles Gram…). Leur présence ne définit pas la surinfection mais uniquement une colonisation. Quand la colonisation devient critique, il y a des signes cliniques (coloration verte de la plaie, écoulements nauséabonds…) et le traitement sera local. Il a été ainsi démontré qu’il n’y avait pas d’intérêt à traiter par antibiotiques per os la colonisation bactérienne observée dans les ulcères veineux non compliqués.


  Les signes d’infection locorégionaux (dermohypodermite) sont cliniques et se traduisent par des signes inflammatoires péri-ulcéreux ou des signes généraux d’infection (fièvre, douleurs).


  En cas d’infection clinique, il faudra une antibiothérapie per os ou parentérale (en 1ère intention selon les allergies : amoxicilline, amoxicilline et acide clavulanique, pristinamycine ou clindamycine).


   


  La vaccination anti-tétanique est à évaluer avec en cas de doute sur une vaccination complète la réalisation d’un test de diagnostic rapide. Si le test est négatif il sera nécessaire de réaliser une vaccination anti-tétanique qui pourra être associée à l’administration de sérum anti-tétanique en cas de plaie souillée.


  E10a. Sclérothérapie des varices


  La sclérothérapie requiert une formation alliant une bonne connaissance de la maladie veineuse chronique et une expérience en échodoppler vasculaire.


  Une évaluation échodoppler avec cartographie veineuse est un préalable indispensable avant tout projet thérapeutique invasif d’une maladie variqueuse.


  Le geste de sclérothérapie doit être pertinent, précis et sûr.


  
    	Pertinent : il doit à la fois répondre à un diagnostic précis et être en accord avec l’attente du patient ;


    	Précis : il doit prendre en charge l’ensemble d’un territoire variqueux et non seulement une varice ;


    	Sûr : ce n’est pas un geste anodin. Les moyens techniques dont nous disposons actuellement pour en améliorer la sécurité doivent être utilisés (notamment l’échoguidage).

  


  « La sclérothérapie demande une formation appropriée ; elle ne doit pas être pratiquée de manière occasionnelle mais demande un exercice suivi dans le temps » (HAS).


  Le produit sclérosant est maintenant couramment utilisé sous forme de mousse. La forme liquide est réservée aux varices de très petit calibre. La forme mousse présente plusieurs avantages par rapport au liquide, notamment une efficacité nettement supérieure, ainsi qu’une échogénicité qui permet de bien évaluer, en échographie mode B, sa répartition au sein de la veine traitée.


  L’utilisation de l’échodoppler permet de réaliser le bilan et sécurise le geste de sclérose.


  1. Produits utilisés


  
    
      
        	
          T1 - Produits de sclérothérapie

        
      


      
        	
          DCI 

        

        	
          Spécialités

        

        	
          Mode d’action

        

        	
          Avantages/
Inconvénients

        

        	
          Présentation

        

        	
          Utilisation autorisée sous forme mousse (AMM)

        
      


      
        	
          Lauromacrogol 400

        

        	
          Aetoxisclérol®

        

        	
          Détergent

        

        	
          Extravasation douloureuse sous forme liquide

        

        	
          Liquide

        

        	
          Oui

        
      


      
        	
          Tétradécyl sulfate de sodium

        

        	
          Trombovar®

        

        	
          Détergent

        

        	
          Pas de douleur immédiate si extravasation

        

        	
          Liquide

        

        	
          Non

        
      


      
        	
          Tétradécyl sulfate de sodium

        

        	
          Fibrovein®

        

        	
          Détergent

        

        	
          Pas de douleur immédiate si extravasation

        

        	
          Liquide

        

        	
          Oui

        
      


      
        	
          Glycérine chromée

        

        	
          Scleremo®

        

        	
          Irritant

        

        	
          Pouvoir sclérosant faible

        

        	
          Liquide visqueux (souvent dilué)

        

        	
          Non

        
      

    
  


  2. Indications


  Principe : suppression des reflux des réseaux veineux superficiels pathologiques, en commençant par les points de fuite les plus hauts situés. Selon les recommandations européennes, la sclérothérapie peut être utilisée pour tous les types de varices :


  
    	les veines saphènes incontinentes ;


    	les tributaires variqueuses ;


    	les veines perforantes incontinentes ;


    	les varices réticulaires ;


    	les télangiectasies ;


    	les varices résiduelles et récidivantes après interventions ;


    	les varices d’origine pelvienne ;


    	les varices proches d’ulcères de jambe ;


    	les malformations veineuses.

  


  3. Contre-indications


  Les contre-indications de la sclérothérapie


  Contre-indications absolues


  
    	Allergie connue au sclérosant ;


    	À la phase aiguë des thromboses veineuses profondes (TVP) ou embolies pulmonaires ;


    	Infection locale dans la zone de sclérothérapie ou infection généralisée grave ;


    	Immobilité prolongée et alitement.

  


  Contre-indications relatives (évaluation obligatoire du rapport bénéfice-risque individuel)


  
    	Grossesse, allaitement maternel (interrompre l’allaitement pendant 2-3 jours) ;


    	Artériopathie oblitérante sévère des membres inférieurs ;


    	Mauvais état général ;


    	Forte prédisposition aux allergies ;


    	Haut risque thrombo-embolique (antécédents d’événements thrombo-emboliques, thrombophilie sévère connue, état d’hypercoagulabilité et cancer actif) ;


    	Thrombose veineuse superficielle (TVS) aiguë.

  


  Les contre-indications additionnelles, à l’utilisation de la mousse


  Contre-indication absolue


  
    	Shunt intra-cardiaque droite-gauche connu symptomatique (par exemple foramen ovale perméable symptomatique).

  


  Contre-indication relative (évaluation obligatoire du rapport bénéfice-risque individuel)


  
    	Troubles neurologiques, y compris la migraine, consécutifs à une sclérothérapie à la mousse réalisée antérieurement.

  


  La maladie veineuse chronique est par essence évolutive et aucune technique ne peut prétendre régler définitivement le problème. Les schémas thérapeutiques doivent être personnalisés à partir des données de l’examen clinique et de la cartographie veineuse, en considérant l’ensemble des moyens disponibles actuellement.


  Conseil d’activité physique : après une prise en charge par une sclérothérapie, une activité physique régulière est recommandée (marche, cyclisme, natation) tout comme la lutte contre la sédentarité. Il n'y a aucune contre-indication à une reprise d'activités physiques soutenues. Le port de chaussettes de compression élastique est proposé.


  E10b. Traitements endoveineux thermiques des varices


  Les traitements endoveineux thermiques des varices regroupent les méthodes qui détruisent les varices in situ, par la chaleur. La terminologie « ablation thermique » est également utilisée.


  Ces techniques s’adressent essentiellement au traitement des veines saphènes. Les plus connues sont le laser endoveineux (LEV) et la radiofréquence (RF). La vapeur d’eau peut également être utilisée, mais son usage est peu répandu.


  Ces méthodes endoveineuses ont l’avantage, par rapport à la chirurgie conventionnelle (stripping), d’être beaucoup moins agressives, de ne nécessiter qu’une anesthésie strictement locale, par tumescence, et de permettre une reprise d’activité courante et professionnelle très rapide voire immédiate (versus 26 jours, en moyenne, d’arrêt de travail par patient pour le stripping, en France). Leurs résultats cliniques et échodoppler sont au moins équivalents à ceux de la chirurgie.


  Après la procédure, il n'y a pas d'arrêt de travail, les patients peuvent reprendre dès le lendemain leur activité professionnelle. Les mesures d'hygiène veineuse sont à entreprendre et notamment l’activité physique. Pour des raisons sanitaires, il est recommandé de ne pas aller à la piscine dans les 72 heures suivant la procédure.


  Ces méthodes n’ont pas de réelles contre-indications en dehors de la thrombose veineuse aiguë ou l’embolie pulmonaire récente, mais peuvent avoir des limites d’indication selon la configuration anatomique de la veine et l’expérience de l’opérateur, notamment en matière de cathétérisme veineux.


  1. Procédure


  Qu’il s’agisse du LEV ou de la RF, la procédure, durant laquelle le contrôle échographique est omniprésent, suit les mêmes étapes :


  
    	mise en place d’un introducteur dans la veine cible, le plus souvent à la jambe ;


    	montée de la fibre ou de la sonde dans la veine via l’introducteur, jusqu’au niveau souhaité ;


    	position de l’extrémité de la fibre/sonde ajustée sous contrôle échographique (dans la région inguinale pour la grande veine saphène) ;


    	anesthésie locale par tumescence sur l’ensemble du trajet veineux à traiter ;


    	application thermique (tir), étagée le long de la veine cible en descendant progressivement la fibre/sonde, jusqu’à son retrait.

  


  L’anesthésie par tumescence est une étape importante. Elle consiste à injecter un volume assez important de liquide (250 à 300 mL pour une grande veine saphène), réparti autour de la veine sur tout son trajet qui va être traité. Ce liquide est composé de sérum physiologique et de lidocaïne. Son intérêt est triple :


  
    	protéger de la chaleur les tissus avoisinants, afin de ne pas endommager ceux-ci ;


    	restreindre la quantité de sang dans la lumière et établir un meilleur contact de la fibre/sonde avec la veine ;


    	obtenir un effet anesthésiant durant l’application de la chaleur.

  


  2. Indications


  Le traitement endoveineux thermique est recommandé en première intention pour le traitement des varices saphènes.


  E11. Rééducation et réadaptation vasculaires


  1. Artériopathie des membres inférieurs


  1 - Au stade d’ischémie d’effort


  L’objectif spécifique de la rééducation est l’augmentation de la distance de marche. Elle dépend plus d’une adaptation des capacités musculaires que d’une élévation des débits artériels. Il faut s’assurer de l’absence de contre-indication coronaire à l’effort physique par la réalisation d’une épreuve d’ischémie, de préférence non invasive (test d’effort, échocardiographie de stress ou scintigraphie myocardique).


  Il s’agit d’une rééducation active qui fait surtout appel à des exercices isométriques, répétés sous forme d’entraînement par intervalles alternant des périodes de travail sous-maximal (évitant d’atteindre le seuil de la douleur ischémique), et des périodes prolongées de récupération.


  L’entraînement à la marche constitue une part essentielle de la réadaptation, poursuivie pendant plusieurs mois. Lors des premières séances, les défauts podologiques et rhumatologiques sont dépistés pour améliorer le rendement énergétique. Les réadaptations structurées et supervisées en centre ou en ambulatoire sont une composante majeure de la prise en charge des patients et sont associées à des améliorations fonctionnelles et de la qualité de vie. En cas d’impossibilité de prise en charge dans un centre de rééducation vasculaire, un auto-entrainement à la marche à domicile doit être systématiquement proposé et explicité. Le nombre minimal de séances est de 3 par semaine, pendant 12 semaines à raison de 45 minutes par séance.


  2 - Au stade d’ischémie permanente chronique


  La rééducation s’adresse au patient revascularisé ou non. L’objectif est le contrôle de la douleur et la prévention de l’œdème positionnel et des troubles trophiques. Le rééducateur aide le patient à trouver la position déclive minimale du membre qui atténue la douleur ischémique sans favoriser l’œdème et à lutter contre l’ankylose.


  3 - Chez l’amputé vasculaire


  La réadaptation conditionne largement le pronostic fonctionnel et vital. Elle requiert les compétences d’un centre de rééducation spécialisé. L’objectif est de rendre au patient une autonomie maximale. La rééducation doit se prolonger par la réinsertion familiale à domicile et professionnelle, et le suivi au long cours de l’adaptation de la prothèse.


  2. Maladie thrombo-embolique veineuse et insuffisance veineuse chronique


  La prévention de la maladie thrombo-embolique veineuse commence par la mobilisation et la déambulation précoce des patients alités. Les exercices actifs et passifs mettant en jeu la pompe veineuse du mollet et les exercices respiratoires sont également bénéfiques.


  1 - Lors de l’épisode aigu de thrombose veineuse


  Le traitement anticoagulant est la base de la prise en charge. Il ne faut pas aliter un patient atteint de thrombose veineuse profonde. La marche sous compression élastique accélère la régression du syndrome obstructif et de l’éventuelle claudication veineuse. Il faut s’efforcer de retrouver, sous compression, un fonctionnement optimal de la pompe du mollet. L’éducation thérapeutique du patient est fondamentale.


  2 - Au stade des troubles trophiques


  La compression élastique doit être adaptée à chaque cas. L’entraînement à la marche sous compression, la musculation du mollet, l’amélioration de la mobilité de la cheville constituent les éléments fondamentaux de la restauration d’une hémodynamique veineuse plus favorable.


  Les cures thermales peuvent aussi être l’occasion d’une éducation thérapeutique.


  3. Lymphœdème


  Le traitement du lymphœdème repose sur la cure décongestive intensive par bandages peu élastiques multicouches (contention) et le traitement d’entretien qui associe la compression élastique par bas aux autobandages et à l’éducation thérapeutique.


  4. Syndrome de la traversée thoracobrachiale


  La rééducation est le traitement de première intention du syndrome de la traversée thoracobrachiale non compliqué, et en l’absence de côte cervicale. Elle vise avant tout à améliorer la statique cervicodorsale et scapulaire en renforçant l’appareil musculaire.


  E12. L’éducation thérapeutique en pathologie vasculaire


  En médecine vasculaire, de nombreuses pathologies sont d’évolution chronique, sans possibilité de guérison et de retour à l’état de santé antérieur. L’éducation thérapeutique du patient (ETP) revêt donc un rôle essentiel puisqu’il s’agit « d’un processus intégré aux soins, qui vise à aider le patient et son entourage à comprendre sa maladie et son traitement, à coopérer avec les soignants, à maintenir ou améliorer sa qualité de vie. L’éducation devrait rendre le patient capable d’acquérir et de maintenir les ressources nécessaires pour gérer sa vie de façon optimale avec sa maladie » (OMS, 1998). L’enjeu est de prévenir les complications et l’aggravation de la maladie, avec l’acquisition de compétences d’auto-soins (reconnaître des signes d’alerte par exemple, autogestion d’une situation de crise...) et d’adaptation (développer une réflexion critique, développer des stratégies d’ajustement pour intégrer la maladie dans sa vie quotidienne...), d’en rechercher sa stabilisation grâce à une relation de partenariat entre le patient et le soignant.


  Maladie thrombo-embolique veineuse : la fréquence des effets secondaires graves des traitements anticoagulants, liés dans la moitié des cas à des erreurs de gestion de ces médicaments ou de leur surveillance a amené à développer une éducation thérapeutique spécifique. Celle-ci a montré son efficacité sur la prévention des accidents hémorragiques, mais aussi thrombotiques. Les programmes développés pour les patients atteints de maladie thrombo-embolique s’attachent à atteindre des objectifs dits de sécurité :


  
    	maniement des comprimés d’anti-vitamine K et AOD ;


    	utilité d’une surveillance biologique régulière ;


    	risques des interactions médicamenteuses et de l’automédication ;


    	situations à risque ;


    	signes d’alerte.

  


  L’arrivée des anticoagulants oraux directs (AOD) vient renforcer la nécessité d’une ETP structurée pour ces molécules qui ne nécessitent pas de surveillance biologique, et dont le risque est la banalisation. Dans ce domaine, le travail sur l’automédication, l’oubli de prise, les signes d’alerte est essentiel.


  Artériopathie des membres inférieurs (AOMI) : les patients atteints d’AOMI doivent appréhender le caractère multifocal de leur pathologie et l’importance de la prévention des accidents cardiovasculaires. De plus, ils prennent au long cours des médicaments sans effet symptomatique ressenti positivement (sur la claudication). Ils doivent opérer des changements importants de comportement de santé : tabac, nutrition, activité physique. Des programmes d’éducation thérapeutique structurée ont donc été développés dans ce sens, le plus souvent associés à l’entrainement à la marche (rééducation).


  Les lymphœdèmes sont des pathologies chroniques pour lesquelles le retentissement psychologique, social et esthétique est important. La compliance au traitement par bandages multicouches monotypes (en phase de réduction volumique et d’entretien), puis à la compression élastique en phase d’entretien, est essentielle et nécessite une motivation forte du patient. Les programmes d’ETP développés dans ce domaine amènent le patient à reconnaître les facteurs aggravants du lymphœdème (exemple de la prise de poids), la complication qu’est l’érysipèle, à acquérir des compétences concernant la prévention et le traitement des infections cutanées (mycoses, soins de peau, soins de pédicurie). Ces compétences concernent aussi l’activité physique, et l’intérêt et les effets indésirables potentiels des bandages multicouches et de la compression élastique. Des ateliers d’apprentissage aux techniques d’auto-bandages, renforçant l’autonomie du patient, sont essentiels.


  L’insuffisance veineuse chronique fait aussi l’objet de programmes d’ETP. Les objectifs sont la compliance au traitement par la compression élastique, la maîtrise des facteurs aggravants, la connaissance de la maladie.


  Parmi les maladies de la microcirculation, des programmes spécifiques d’ETP sur la sclérodermie systémique ont été développés. Les objectifs sont en particulier la connaissance de la maladie, le risque de complications spécifiques, la prévention des déformations et des ulcères, le maintien de la mobilité, l’aide au quotidien en cas de handicap des mains.


  Les ETP doivent se dérouler dans un cadre législatif réglementé et sont soumis à autorisations par les agences régionales de santé (tableau T1).


  T1 - Critères de qualité d’un programme d’éducation thérapeutique


  Un programme structuré d’éducation thérapeutique, intégré aux soins, supposant :


  1 - Un programme écrit, qui appréhende les 4 étapes classiques :


  
    	le diagnostic éducatif, permettant la définition d’objectifs personnalisés avec le patient ;


    	la mise en œuvre de la démarche éducative ;


    	l’évaluation des acquis du patient au terme de la session d’éducation ;


    	le suivi éducatif.

  


  Basé sur des éléments scientifiques publiés.


  Élaboré et dispensé par des professionnels de santé formés à l’éducation thérapeutique (une formation d’au moins 40 heures est nécessaire, niveau 1) ; l’élaboration se faisant en collaboration avec des associations de patients atteints de la maladie chronique.


  Faisant l’objet d’une évaluation de processus au minimum et si possible d’une évaluation de résultats (satisfaction des patients, acquisition de compétences, autonomie, qualité de vie, état de santé, mais aussi évaluation de la construction de programme, des équipes soignantes…)


  2 - La mise à disposition de professionnels de santé de différentes disciplines en fonction de la pathologie concernée.


  Peuvent intervenir médecins, infirmiers, diététiciennes, kinésithérapeutes, psychologues, ergothérapeutes…


  3 - Nécessité de coordination et de communication avec le médecin traitant.


  
    
  


  F01. Abréviations utilisées


  
    
      
        	
          AAS

        

        	
          Acide acétyl salicylique

        
      


      
        	
          ACFA

        

        	
          Arythmie complète par fibrillation atriale

        
      


      
        	
          AOMI

        

        	
          Artériopathie oblitérante d’origine athéroscléreuse des membres inférieurs

        
      


      
        	
          AFSSAPS

        

        	
          Agence française de sécurité sanitaire des produits de santé

        
      


      
        	
          AINS

        

        	
          Anti-inflammatoire non stéroïdien

        
      


      
        	
          AIT

        

        	
          Accident ischémique transitoire

        
      


      
        	
          ALAT

        

        	
          Alanine aminotransférase

        
      


      
        	
          AMM

        

        	
          Autorisation de mise sur le marché

        
      


      
        	
          ANAES

        

        	
          Agence nationale pour l’accréditation et l’évaluation en santé

        
      


      
        	
          ARM

        

        	
          angiographie par résonance magnétique nucléaire

        
      


      
        	
          ARM

        

        	
          angio IRM

        
      


      
        	
          ASAT

        

        	
          Aspartate aminotransférase

        
      


      
        	
          AT

        

        	
          Antithrombine

        
      


      
        	
          ATCD

        

        	
          Antécédent

        
      


      
        	
          AVC

        

        	
          Accident vasculaire cérébral

        
      


      
        	
          AVCc

        

        	
          Accident vasculaire cérébral constitué

        
      


      
        	
          AVK

        

        	
          Antivitamine(s) K

        
      


      
        	
          BAV

        

        	
          Bloc auriculoventriculaire

        
      


      
        	
          BBD

        

        	
          Bloc de branche droit

        
      


      
        	
          BBG

        

        	
          Bloc de branche gauche

        
      


      
        	
          BPCO

        

        	
          Broncho-pneumopathie chronique obstructive

        
      


      
        	
          CEC

        

        	
          Circulation extracorporelle

        
      


      
        	
          chap

        

        	
          Chapitre

        
      


      
        	
          Chol

        

        	
          Cholestérol

        
      


      
        	
          CIVD

        

        	
          Coagulation intravasculaire disséminée

        
      


      
        	
          CMC

        

        	
          Carboxyméthylcellulose

        
      


      
        	
          CMNO

        

        	
          Cardiomyopathie non obstructive

        
      


      
        	
          CMO

        

        	
          Cardiomyopathie obstructive

        
      


      
        	
          cp

        

        	
          Comprimé

        
      


      
        	
          CPK

        

        	
          Créatine phosphokinase

        
      


      
        	
          CV

        

        	
          Cardiovasculaire

        
      


      
        	
          DCI

        

        	
          Dénomination commune internationale

        
      


      
        	
          DP

        

        	
          Dipyridamole

        
      


      
        	
          ECG

        

        	
          Électrocardiogramme

        
      


      
        	
          EP

        

        	
          Embolie pulmonaire

        
      


      
        	
          ETO

        

        	
          Échographie trans-oesophagienne

        
      


      
        	
          ETT

        

        	
          Échocardiographie transthoracique

        
      


      
        	
          FO

        

        	
          Fond d’œil

        
      


      
        	
          HbA1c

        

        	
          Hémoglobine glyquée

        
      


      
        	
          HBPM

        

        	
          Héparine de bas poids moléculaire

        
      


      
        	
          HDL

        

        	
          High density lipoprotein

        
      


      
        	
          HDLc

        

        	
          High density lipoprotein cholestérol

        
      


      
        	
          HNF

        

        	
          Héparine non fractionnée

        
      


      
        	
          HTA

        

        	
          Hypertension artérielle

        
      


      
        	
          HTAP

        

        	
          Hypertension artérielle pulmonaire

        
      


      
        	
          IDM

        

        	
          Infarctus du myocarde

        
      


      
        	
          IEC

        

        	
          Inhibiteur de l’enzyme de conversion

        
      


      
        	
          IIa

        

        	
          Facteur II (deux) activé

        
      


      
        	
          IM

        

        	
          Intramusculaire

        
      


      
        	
          IMC

        

        	
          Index de masse corporelle

        
      


      
        	
          Inf

        

        	
          Inférieur

        
      


      
        	
          INR

        

        	
          International normalized ratio

        
      


      
        	
          IPSc

        

        	
          Index de pression systolique de cheville

        
      


      
        	
          IRM

        

        	
          Imagerie par résonance magnétique

        
      


      
        	
          IV

        

        	
          Intraveineux(se)

        
      


      
        	
          IVC

        

        	
          Insuffisance veineuse chronique

        
      


      
        	
          IVD

        

        	
          Intraveineux(se) direct(e)

        
      


      
        	
          IVL

        

        	
          Intraveineux(se) lent(e)

        
      


      
        	
          IVSE

        

        	
          Intraveineux(se) à la seringue électrique

        
      


      
        	
          LDL

        

        	
          Low Density Lipoprotein

        
      


      
        	
          LDLc

        

        	
          Low Density Lipoprotein Cholestérol

        
      


      
        	
          LEAD

        

        	
          Lupus érythémateux aigu disséminé

        
      


      
        	
          MAI

        

        	
          Maladie auto-immune

        
      


      
        	
          MS

        

        	
          Membre supérieur

        
      


      
        	
          MTE

        

        	
          Maladie thrombo-embolique

        
      


      
        	
          MTEV

        

        	
          Maladie thrombo-embolique veineuse

        
      


      
        	
          NFS

        

        	
          Numération formule sanguine

        
      


      
        	
          NS

        

        	
          Non significatif

        
      


      
        	
          OAP

        

        	
          Oedème aigu du poumon

        
      


      
        	
          ORL

        

        	
          Otorhinolaryngologique

        
      


      
        	
          PAD

        

        	
          Pression artérielle diastolique

        
      


      
        	
          PAN

        

        	
          Périartérite noueuse

        
      


      
        	
          PAPs

        

        	
          Pression artérielle pulmonaire systolique

        
      


      
        	
          PAS

        

        	
          Pression artérielle systolique

        
      


      
        	
          PBR

        

        	
          Ponction biopsie rénale

        
      


      
        	
          PC

        

        	
          Protéine C

        
      


   

      
        	
          PIC

        

        	
          Pression intracrânienne

        
      


      
        	
          PO

        

        	
          Per os (par voie orale)

        
      


      
        	
          PPSB

        

        	
          Prothrombine proconvertine facteur Stuart facteur anti-hémophilique B

        
      


      
        	
          PR

        

        	
          Polyarthrite rénale

        
      


      
        	
          PS

        

        	
          Protéine S

        
      


      
        	
          PSA

        

        	
          Prostatic specific antigen

        
      


      
        	
          Pulm

        

        	
          Pulmonaire

        
      


      
        	
          QSP

        

        	
          Quantité suffisante pour

        
      


      
        	
          RAo

        

        	
          Rétrécissement aortique

        
      


      
        	
          RCV

        

        	
          Risque cardiovasculaire

        
      


      
        	
          RMO

        

        	
          Référence médicale opposable

        
      


      
        	
          RP

        

        	
          Radiographie pulmonaire

        
      


      
        	
          rTP

        

        	
          Plasminogène tissulaire recombinant

        
      


      
        	
          rt-PA

        

        	
          Tissue plasminogen activator recombinant

        
      


      
        	
          Rx

        

        	
          Radiographie

        
      


      
        	
          SAPL

        

        	
          Syndrome des anticorps anti-phospholipides

        
      


      
        	
          SCA

        

        	
          Syndrome coronaire aigu

        
      


      
        	
          sd

        

        	
          Syndrome

        
      


      
        	
          séc

        

        	
          Sécable

        
      


      
        	
          TCA

        

        	
          Temps de céphaline activée

        
      


      
        	
          TcPO2

        

        	
          Pression transcutanée en oxygène

        
      


      
        	
          TDM

        

        	
          Tomodensitométrie

        
      


      
        	
          TIH

        

        	
          Thrombopénie induite par l’héparine

        
      


      
        	
          TIPS

        

        	
          Tarif interministériel de prestation sanitaire

        
      


      
        	
          TNT

        

        	
          Trinitrine

        
      


      
        	
          TP

        

        	
          Taux de prothrombine

        
      


      
        	
          t-PA

        

        	
          Tissue plasminogen activator

        
      


      
        	
          TQ

        

        	
          Temps de Quick

        
      


      
        	
          TV

        

        	
          Tachycardie ventriculaire

        
      


      
        	
          TVP

        

        	
          Thrombose veineuse profonde

        
      


      
        	
          TVS

        

        	
          Thrombose veineuse superficielle

        
      


      
        	
          VIH

        

        	
          Virus de l’immunodéficience humaine

        
      


      
        	
          Xa

        

        	
          Facteur X (dix) activé

        
      

    
  


   


  F02. Objectifs pédagogiques en médecine vasculaire


  Le texte du VALMI traite des objectifs pédagogiques de Médecine Vasculaire sélectionnés par le Collège des Enseignants de Médecine Vasculaire pour les différentes étapes du cursus de formation initiale. Il a été élaboré de manière collective, après sélection des grands thèmes à analyser et le choix d’une technique commune de formulation, fondée sur la docimologie, et privilégiant les objectifs pratiques. Le VALMI regroupe près de 300 objectifs, tous niveaux confondus. Un tel inventaire d’objectifs pédagogiques, forcément imparfait, nécessitera des perfectionnements mais il constitue un élément de référence utile pour les étudiants et tous les enseignants, médecins vasculaires ou issus des disciplines voisines, concernés par l’enseignement de la Médecine Vasculaire.


  Le VALMI sera une aide pour l’apprentissage des items de rang A et B définis par la R2C ainsi que pour l’entrainement aux situations de départ. Les fiches LiSA et les situations de départ (SDD) sont en ligne sur le site de l’Uness (https://sides.uness.fr) 


  F03. Tableaux des Maladies Professionnelles à Expression Vasculaire


  Tableau N° 25 : Affections consécutives à l'inhalation de poussières minérales renfermant de la silice cristalline (quartz, cristobalite, tridymite), des silicates cristallins (kaolin, talc), du graphite ou de la houille.


  
    
      
        	
          Désignation des maladies

        

        	
          Délai de prise en charge 

        

        	
          Liste indicative des principaux travaux susceptibles de provoquer ces maladies

        
      

    

    
      
        	
          A. 

        

        	
          A. 

        

        	
          A. 

        
      


      
        	
          Affections dues à l'inhalation de poussières de silice cristalline : quartz, cristobalite, tridymite

        

        	
           

        

        	
          Travaux exposant à l'inhalation des poussières renfermant de la silice cristalline, notamment :

Travaux dans les chantiers et installations de forage, d'abattage, d'extraction et de transport de minerais ou de roches renfermant de la silice cristalline ;

Travaux en chantiers de creusement de galeries et fonçage de puits ou de bures dans les mines ;

Concassage, broyage, tamisage et manipulation effectués à sec, de minerais ou de roches renfermant de la silice cristalline ;

Taille et polissage de roches renfermant de la silice cristalline ;

Fabrication et manutention de produits abrasifs, de poudres à nettoyer ou autres produits renfermant de la silice cristalline ;

Travaux de ponçage et sciage à sec de matériaux renfermant de la silice cristalline ;

Extraction, refente, taillage, lissage et polissage de l'ardoise ;

Utilisation de poudre d'ardoise (schiste en poudre) comme charge en caoutchouterie ou dans la préparation de mastic ou aggloméré ;

Fabrication de carborundum, de verre, de porcelaine, de faïence et autres produits céramiques et de produits réfractaires ;

Travaux de fonderie exposant aux poussières de sables renfermant de la silice cristalline : décochage, ébarbage et dessablage ;

Travaux de meulages, polissage, aiguisage effectués à sec, au moyen de meules renfermant de la silice cristalline ;

Travaux de décapage ou de polissage au jet de sable contenant de la silice cristalline ;

Travaux de construction, d'entretien et de démolition exposant à l'inhalation de poussières renfermant de la silice cristalline ;

Travaux de calcination de terres à diatomées et utilisations des produits de cette calcination ;

Travaux de confection de prothèses dentaires.

        
      


      
        	
          A1.- Silicose aiguë : pneumoconiose caractérisée par des lésions alvéolo-interstitielles bilatérales mises en évidence par des examens radiographiques ou tomodensitométriques ou par des constatations anatomopathologiques (lipoprotéinose) lorsqu'elles existent ; ces signes ou ces constatations s'accompagnent de troubles fonctionnels respiratoires d'évolution rapide.

        

        	
          A1.- 6 mois
(sous réserve d'une durée minimale d'exposition de 6 mois)

        
      


      
        	
          A2.- Silicose chronique : pneumoconiose caractérisée par des lésions interstitielles micronodulaires ou nodulaires bilatérales révélées par des examens radiographiques ou tomodensitométriques ou par des constatations anatomopathologiques lorsqu'elles existent ; ces signes ou ces constatations s'accompagnent ou non de troubles fonctionnels respiratoires.

Complications :

 Cardiaque :
- insuffisance ventriculaire droite caractérisée.

Pleuro-pulmonaires :
- tuberculose et autre mycobactériose (Mycobacterium xenopi, M. avium intracellulare, M. kansasii) surajoutée et caractérisée ;
- nécrose cavitaire aseptique d'une masse pseudotumorale ;
- aspergillose intracavitaire confirmée par la sérologie ;

Pleuro-pulmonaires non spécifiques :
- pneumothorax spontané ;
- surinfection ou suppuration bactérienne bronchopulmonaire, subaiguë ou chronique.

Manifestations pathologiques associées à des signes radiologiques ou des lésions de nature silicotique :
- cancer bronchopulmonaire primitif ;
- lésions pleuro-pneumoconiotiques à type rhumatoïde (syndrome de Caplan-Collinet).

        

        	
          A2.- 35 ans
(sous réserve d'une durée minimale d'exposition de 5 ans)

        
      


      
        	
          A3.- Sclérodermie systémique progressive.

        

        	
          A3.- 15 ans
(sous réserve d'une durée minimale d'exposition de 10 ans)

        
      


      
        	
          B. 

        

        	
          B. 

        

        	
          B. 

        
      


      
        	
          Affections dues à l'inhalation de poussières minérales renfermant des silicates cristallins (kaolins, talc) ou du graphite :

Pneumoconioses caractérisées par des lésions interstitielles bilatérales révélées par des examens radiographiques ou tomodensitométriques ou par des constatations anatomopathologiques lorsqu'elles existent, que ces signes radiologiques ou ces constatations s'accompagnent ou non de troubles fonctionnels respiratoires :

        

        	
          35 ans
(sous réserve d'une durée minimale d'exposition de 10 ans)

        

        	
          Travaux exposant à l'inhalation de poussières minérales renfermant des silicates cristallins (kaolin, talc) ou du graphite, notamment :

        
      


      
        	
          B1.- Kaolinose

        

        	
           

        

        	
          B1.- Travaux d'extraction, de broyage et utilisation industrielle du kaolin : faïence, poterie.

        
      


      
        	
          B2.- Talcose

        

        	
           

        

        	
          B2.- Travaux d'extraction, de broyage, de conditionnement du talc ;

Utilisation du talc comme lubrifiant ou comme charge dans l'apprêt du papier, dans la préparation de poudres cosmétiques, dans les mélanges de caoutchouterie et dans certaines peintures.

        
      


      
        	
          B3.- Graphitose

        

        	
           

        

        	
          B3.- Manipulation, broyage, conditionnement, usinage, utilisation du graphite, notamment comme réfractaire ;
Fabrication d'électrodes.

        
      


      
        	
          C. 

        

        	
          C. 

        

        	
          C. 

        
      


      
        	
          Affections dues à l'inhalation de poussières de houille :

        

        	
           

        

        	
          Travaux exposant à l'inhalation de poussières de houille, notamment : travaux au fond dans les mines de houille.

        
      


      
        	
          C1.- Pneumoconiose caractérisée par des lésions interstitielles bilatérales révélées par des examens radiographiques ou tomodensitométriques ou par des constatations anatomo-pathologiques lorsqu'elles existent, que ces signes radiologiques ou ces constatations s'accompagnent ou non de troubles fonctionnels respiratoires.

Complications :

Cardiaque :
- insuffisance ventriculaire droite caractérisée ;

Pleuro-pulmonaires :
- tuberculose et autre mycobactériose (Mycobacterium xenopi, M. avium intracellulare, M. kansasii) surajoutée et caractérisée ;
- nécrose cavitaire aseptique d'une masse pseudotumorale ;
- aspergillose intracavitaire confirmée par la sérologie ;

Pleuro-pulmonaires non spécifiques :
- surinfection ou suppuration bactérienne bronchopulmonaire, subaiguë ou chronique ;
- pneumothorax spontané.

Manifestation pathologique associée :
- lésions pleuro-pneumoconiotiques à type rhumatoïde (syndrome de Caplan-Collinet).

        

        	
          C1.- 35 ans
(sous réserve d'une durée minimale d'exposition de 10 ans)

        
      


      
        	
          C2.- Fibrose interstitielle pulmonaire diffuse non régressive, d'apparence primitive. Cette affection doit être confirmée par un examen radiographique ou par tomodensitométrie en coupes millimétriques ou par des constatations anatomopathologiques lorsqu'elles existent.

Complications de cette affection :
- insuffisance respiratoire chronique caractérisée ;
- insuffisance ventriculaire droite caractérisée ;
- tuberculose et autre mycobactériose (Mycobacterium xenopi, M. avium intracellulare, M. kansasii) surajoutée et caractérisée ;
- pneumothorax spontané.

        

        	
          C2.- 35 ans
(sous réserve d'une durée minimale d'exposition de 10 ans)
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  Tableau N° 69 : affections provoquées par les vibrations et chocs transmis par certaines machines-outils, outils et objets et par les chocs itératifs du talon de la main sur des éléments fixes


  
    
      
        	
          Désignation des maladies

        

        	
          Délai de prise en charge

        

        	
          Liste indicative des principaux travaux susceptibles de provoquer ces maladies


           

        
      


      
        	
          Affections ostéo-articulaires confirmées par des examens radiologiques :

        

        	
           

        

        	
          Travaux exposant habituellement aux vibrations transmises par :


          a) Les machines-outils tenues à la main,


          notamment :


          - les machines percutantes, telles que les marteaux-piqueurs, les burineurs, les bouchardeuses et les fouloirs ;
- les machines roto percutantes, telles que les marteaux perforateurs, les perceuses à percussion et les clés à choc ;
- les machines rotatives, telles que les polisseuses, les meuleuses, les scies à chaîne, les tronçonneuses.


          b) Les outils tenus à la main associés à certaines machines précitées, notamment dans des travaux de burinage ;


          c) Les objets tenus à la main en cours de façonnage, notamment dans les travaux de meulage et de polissage et les travaux sur machine à rétreindre.

        
      


      
        	
          - arthrose du coude comportant des signes radiologiques d’ostéophytose ;

        

        	
          5 ans

        
      


      
        	
          - ostéonécrose du semi-lunaire (maladie de Kienböck) ;


          - ostéonécrose du scaphoïde carpien (maladie de Kölher).

        

        	
          1 an

        
      


      
        	
          Troubles angioneurotiques de la main, prédominant à l’index et au médius, pouvant s’accompagner de crampes de la main et de troubles prolongés de la sensibilité et confirmés par des épreuves fonctionnelles objectivant le phénomène de Raynaud

        

        	
          1 an

        
      


      
        	
          Affections ostéo-articulaires confirmées par des examens radiologiques :

        

        	
           

        

        	
           

        
      


      
        	
          - arthrose du coude comportant des signes radiologiques d’ostéophytose 

        

        	
          5 ans

        

        	
           

        
      


      
        	
          - ostéonécrose du semi-lunaire (maladie de Kienböck) ;

        

        	
          1 an

        

        	
           

        
      


      
        	
          - ostéonécrose du scaphoïde carpien (maladie de Kölher)

        

        	
          1 an

        

        	
           

        
      


      
        	
          Atteinte vasculaire ulnopalmaire en règle unilatérale (syndrome du marteau hypothénar) entraînant un phénomène de Raynaud ou des manifestations ischémiques des doigts, confirmée par l’artériographie objectivant un anévrisme ou une thrombose de l’artère ulnaire ou de l’arcade palmaire superficielle.

        

        	
          1 an

        

        	
          Travaux exposant habituellement à l’utilisation du talon de la main en percussion directe itérative sur un plan fixe ou aux chocs transmis à l’éminence hypothénar par un outil percuté ou percutant
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