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Cryofibrinogenemia revealed by digital ischemia with stroke

Une femme de 46 ans, hypertendue (traitée par irbésartan/hydrochlorothiazide), obèse,
diabétique de type 2 traitée par quadrithérapie (glibenclamide, metformine, exénatide et
insuline), consultait au mois de janvier aux urgences pour des céphalées droites, brutales, avec
des vertiges et des phosphènes, associées à des paresthésies des 3e et 4e doigts droits.
L’examen clinique trouvait une apyrexie, un souffle systolique au foyer aortique sans souffle sur
les axes vasculaires, une abolition du pouls cubital droit, une hypo-esthésie de la pulpe des 3e et
4e doigts droits ainsi qu’une lésion violacée de la pulpe du 4e doigt droit.
Il existait un syndrome inflammatoire biologique (CRP à 331 mg/L, fibrinogène 7,69 g/L). La
ponction lombaire était normale, les hémocultures restaient stériles. Un accident vasculaire
cérébral (AVC) ischémique jonctionnel droit avec transformation hémorragique était mis en
évidence sur l’imagerie par résonance magnétique (IRM) cérébrale.
L’échocardiographie transoesophagienne, l’angiotomodensitométrie des troncs supra-aortiques,
le Holter-ECG sur 4 jours étaient normaux. L’échographie-Doppler artériel des membres su-
périeurs puis l’artériographie montraient une occlusion complète de l’artère cubitale droite avec
thrombose de l’arcade palmaire (figure 1).
Le bilan de thrombophilie, les anticorps associés au syndrome des antiphospholipides, le bilan
auto-immun et la recherche de cryoglobuline étaient négatifs. La biopsie de l’artère temporale ne
montrait pas de vascularite. La TEP-tomodensitométrie était négative.
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La patiente était initialement traitée par antiagrégant plaquet-
taire (aspirine 250 mg/j) et inhibiteur calcique (diltiazem
120 mg LP �2), mais la survenue d’un accident ischémique
transitoire sous aspirine a induit une anticoagulation efficace

(héparine IVSE relayée par warfarine). On constatait cependant
une aggravation des lésions ischémiques avec une extension
de la nécrose du 4e doigt et une apparition d’une nouvelle au
niveau du 3e doigt (figure 2). Il n’était pas réalisé de biopsie
cutanée chez cette patiente, très algique, dans la crainte d’une
difficulté de cicatrisation.
Un examen biologique permettait de porter le diagnostic : la
recherche de cryofibrinogène avec mise en évidence d’un préci-
pité de faible abondance, après 7 jours de conservation du
plasma citraté à 4 8C, disparaissant à 37 8C. À noter que la
recherche de cryoglobulinémie associée était négative de façon
répétée. La patiente était alors traitée par corticothérapie (pre-
dnisone 0,5 mg/kg par jour) avec une amélioration rapide de
l’état cutané dès j3 (figure 2) et quasi-immédiate des douleurs. À
6 mois d’évolution, la patiente n’a pas rechuté sur le plan
neurologique avec une guérison digitale, au prix d’une décom-
pensation du diabète et d’une prise de poids importante sous
corticoïdes qui ont pu être abaissés à 10 mg.
Probablement sous-estimées, les cryofibrinogénémies sont es-
sentielles dans 60 % des cas, ou secondaires (connectivite/
vascularite, néoplasie/lymphome ou infection) [1,2]. Le cryopré-
cipité est composé de fibrinogène, fibrine, fibronectine, facteur
VIII, et une faible quantité d’autres protéines plasmatiques [3].
L’âge moyen au diagnostic est de 50 à 60 ans. Les atteintes
cutanées sont prédominantes, inaugurales dans 80 % des cas
(purpura, livedo, phénomène de Raynaud [1,3]). Dans les
formes sévères, des ulcérations, une nécrose ischémique ou
une gangrène sont décrites (respectivement 36 % et 56 % dans
les séries françaises [3,4]). Des thromboses artérielles sont
fréquentes (18 à 40 % des cas [3,4]) mais une révélation par un
AVC, comme dans notre observation, est exceptionnelle. Enfin,
les patients ont un risque de développer un lymphome de
47 %, corrélé avec l’ischémie et la gangrène au diagnostic de
cryofibrinogénémie [4].
Outre le traitement étiologique et l’éviction du froid, en l’ab-
sence d’études randomisées, le traitement fait appel aux
agents fibrinolytiques dans les formes les plus sévères, ainsi
qu’aux corticoïdes et aux antiagrégants plaquettaires, excep-
tionnellement aux immunosuppresseurs. Les anticoagulants
sont indiqués en cas de thrombose associée. L’arrêt ou la
décroissance de la corticothérapie se soldent par 40 à 76 %
de rechutes [1,4].
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Figure 1

Artériographie de la main droite montrant une occlusion de
l’artère cubitale droite avec thrombose de l’arcade palmaire
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Figure 2

Évolution de l’ischémie digitale : aggravation de la nécrose du 3e doigt avec extension au 4e doigt sur 3 semaines sous aspirine et
anticoagulation efficace, puis amélioration sous corticothérapie à 0,5 mg/kg et antivitamine K (AVK)
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