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RESUME : Les engelures sont la signature d’une exposition
prolongée a un environnement modérément froid. Il s’agit de
lésions inflammatoires, généralement localisées sur les orteils et
les doigts. Les engelures sont le plus souvent idiopathiques, mais
elles peuvent aussi faire partie du lupus érythémateux.
Morts-cLEs : Engelure - Phénoméne de Lewis - Lupus
érythémateux.

INTRODUCTION

La peau, interface entre 1’organisme et 1’en-
vironnement, assure en partie 1’homéosta-
sie interne en cas de variations thermiques du
milieu extérieur. La régulation thermique est
activée au niveau de I’hypothalamus postérieur.
En cas de refroidissement sanguin, une vaso-
constriction réflexe des artérioles périphériques
cutanées court-circuite le flux sanguin vers le
systeme veineux profond. Ainsi, la déperdition
de chaleur a la surface de la peau est moindre
du fait de I’hypoderme qui sert d’isolant ther-
mique aux dépens des tissus plus superficiels.
Une vasodilatation par réouverture des shunts
artérioveinulaires périphériques survient dans un
deuxieme temps. Elle permet de protéger la peau
de la nécrose. 11 s’agit du phénomeéne de Lewis.

Ainsi, la réponse de la peau au froid se fait
en trois phases successives : la premiére est une
vasoconstriction massive entrainant une chute
sévere de la température cutanée, la deuxieme
est une remontée lente et cyclique de la tempéra-
ture par le phénomeéne de Lewis, et la troisieme
consiste en une rechute sévere de la température
cutanée survenant lorsque 1’exposition au froid
se prolonge avec effondrement de la température
centrale (1-4). Cette hypothermie est susceptible
d’entrainer une issue fatale (4-6).

PRESENTATION CLINIQUE

Les engelures sont des 1ésions inflammatoi-
res localisées, provoquées par une exposition
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CHILBLAINS, MONKS OF CLIMATIC TORMENTS
SUMMARY : Chilblain results from environmental nonfree-
zing cold exposure. It is a localized inflammatory lesion most
frequently localized on the toes and fingers. Chilblains are often
idiopathic, but they may be part of lupus erythematosus.
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continue a une température basse, mais restant
supérieure au point de congélation (4, 7-9). Elles
atteignent principalement les enfants, les adoles-
centes et les jeunes femmes aux premiers froids
de I’hiver (10). Elles si¢gent habituellement
sur les phalanges proximales des doigts et des
orteils, la face plantaire des orteils, les talons, le
nez et les oreilles (Fig. 1, 2). D’autres territoires
cutanés peuvent cependant en étre affectés. Tel
est le cas sur la partie antéro-latérale des cuisses
de cavalieres montant assidiment des chevaux
en période froide (11-13).

La symptomatologie des engelures est aigué,
débutant par une ou plusieurs macules érythéma-
teuses brilantes, oedémateuses de taille varia-
ble, qui s’infiltrent progressivement en quelques
heures pour réaliser des tuméfactions pourpres
ou violacées, tendues prurigineuses ou doulou-
reuses (14, 15). Ces Iésions se résolvent en 1 a
3 semaines, mais récidivent facilement au cours
de I’hiver, ne guérissant durablement que 1’été.
Des poussées analogues se répetent typiquement
chaque saison hivernale, et la guérison sponta-
née et définitive ne survient souvent qu’apres
quelques années. Les complications sont I’infec-
tion, la fissuration et 1’ulcération.

FACTEURS FAVORISANTS

Les antécédents familiaux, la profession,
I’humidité, la protection vestimentaire insuffi-
sante, I’acrocyanose, le lupus érythémateux, et
la leucémie myélomonocytaire chronique, sont
des facteurs favorisants (16-18). Dans la majo-
rité des cas, les engelures surviennent chez des
sujets sensibles au froid se plaignant de phéno-
mene de Raynaud et/ou d’une acrocyanose. Des
engelures, parfois unilatérales ont été rapportées
apres le port prolongé de «moon boots» dans
lesquels le pied peut rester humide et froid.
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Figure 1. Engelures des orteils.

HISTOPATHOLOGIE

Un cedéme important du derme papillaire
accompagne un infiltrat lymphoide périvascu-
laire, parfois dense, qui s’étend en profondeur
le long des canaux sudoripares (19, 20). Des
microthromboses vasculaires peuvent étre pré-
sentes. I’épiderme est souvent le siege d’une
discrete spongiose et contient des dyskératino-
cytes (kératinocytes apoptotiques ou nécroti-
ques). LCexamen immunopathologique n’est pas
discriminant puisqu’il révele la présence d’une
majorité de lymphocytes T associés a des macro-
phages et de rares lymphocytes B.

Les engelures peuvent étre associées a une
connectivite, particulierement un lupus érythé-
mateux, et sont alors appelées «lupus-engelures»
(17, 18, 21). Dans ce cas, I’immunopathologie
révele des dépdts cutanés d’immunoglobulines
et de complément (17, 18). Cette situation est
fréquemment associée a la présence d’anticorps
antinucléaires circulants (18). LChistopathologie
n’est cependant pas toujours discriminante entre
une engelure idiopathique et une manifestation
du complexe «lupus-engelures.

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Les criteres cliniques et paracliniques orien-
tant vers le diagnostic de «lupus-engelures» sont
la chronicité des 1ésions méme en dehors de la
saison froide, le sexe féminin, des anomalies
immunologiques sériques (Ac antinucléaires,
baisse du complément, C anti-ADN, leuco- et/
ou lymphopénie, hypergammaglobulinémie, Ac
anti-antigénes nucléaires solubles, agglutinines
froides, cryoglobulinémie, ...). Une surveillance
clinico-biologique est alors nécessaire a long
terme. Les autres diagnostics différentiels sont
un lupus pernio sarcoidosique, un syndrome
myéloprolifératif apres la quarantaine, une mala-
die de Buerger chez ’homme jeune fumeur, des
embols de cristaux de cholestérol chez I’individu
plus agé avec atteinte polyvasculaire.
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Figure 2. Engelures de ’index.

TRAITEMENT

La prévention des engelures par une pro-
tection vestimentaire adéquate et un chauffage
suffisant des habitations est efficace. Certains
proposent des cures d’UVB au début de I’hiver,
a titre prophylactique (22). Le calcium et la vita-
minothérapie A et/ou D3 n’ont pas fait la preuve
de leur efficacité. Le traitement médicamenteux
fait avant tout appel aux inhibiteurs calciques. La
nifédipine, 20 mg 3 x/j, est le seul médicament
vasodilatateur ayant fait preuve d’efficacité dans
les engelures séveres récurrentes (23). Sa pres-
cription est limitée aux situations rebelles en rai-
son des nombreux effets indésirables (céphalées,
bouffées vasomotrices, cedéme des membres
inférieurs). La guérison survient habituellement
en une semaine pour les lIésions des mains, et
en 3 semaines pour les Iésions des pieds. Cer-
taines formulations topiques peuvent offrir une
discrete protection contre le froid (24).
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