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Préambule

Dans ce travail de thèse, nous nous sommes intéressés au cas d’un patient nécessitant des
avulsions dentaires et dont l’anamnèse a révélé une pathologie rare mais potentiellement mortelle :
l’angiœdème  héréditaire  de  type  II  (AOH  de  type  II).  L’angiœdème  se  caractérise  par  une
tuméfaction localisée des tissus sous-cutanés et/ou sous-muqueux pouvant toucher toutes les parties
du corps. La gravité de la maladie est liée à sa localisation laryngée car elle peut rapidement mener à
une mort par asphyxie en l’absence de traitement spécifique. 

Dans la mesure où les avulsions dentaires ont été identifiées comme facteurs pouvant déclencher un
angiœdème laryngé, le patient a été adressé au service d’odontologie du CHRU Trousseau de Tours
afin de bénéficier d’un protocole prophylactique permettant de réduire ce risque. Une revue de la
littérature a permis d’identifier d’autres facteurs de risque liés à la pratique odontologique, qui dans
certains cas ont été fatals. 

Le  risque  mortel  lié  à  certains  actes  odontologiques  et  l’existence  de  mesures  prophylactiques
réduisant ce risque incitent à sensibiliser la communauté médicale. 

Une première partie de ce travail sera consacrée à la présentation de l’AOH de type II. 

Dans une deuxième partie, nous exposerons le cas clinique de notre patient. Ce dernier a fait l’objet
d’un article publié dans le Journal of Oral Medicine and Oral Surgery. Une communication orale de
ce cas a également été acceptée et sera présentée lors du 68ème congrès de la Société Française de
Chirurgie Orale prévu à Bordeaux en Mai 2021. 

Dans une dernière partie, nous nous intéresserons aux différents facteurs de risque d’angiœdème liés
à la pratique odontologique identifiés dans la littérature. Nous discuterons de la place du chirurgien-
dentiste dans le dépistage de l’AOH de type II. Pour finir, nous parlerons des différentes actions de
formation et de sensibilisation à l’AOH de type II. 
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Partie 1 : L’angiœdème héréditaire de type II (AOH de type II) 

1- Généralités     

L’angiœdème héréditaire de type II est une maladie génétique peu connue, qui fait partie du
groupe des maladies rares. La prévalence est estimée entre 1/10 000 et 1/150 000 habitants dans la
population générale (1). En France, environ 1 500 personnes sont concernées, mais la maladie est
sous-diagnostiquée. Il n’existe pas de différences entre les groupes ethniques et les hommes sont
autant touchés que les femmes. Les premiers signes peuvent survenir à tout âge mais débutent le plus
souvent dans l’enfance avec un âge médian estimé à 7,7 ans (2).

2- Manifestations cliniques de l’AOH de type II  

L’angiœdème se caractérise  par une tuméfaction localisée des tissus sous-cutanés et/ou sous-
muqueux pouvant affecter  toutes les parties du corps. Il  est froid et  de la couleur de la peau. Il
n’entraine pas d’inflammation ni de prurit et n’est pas associé à une urticaire superficielle (3). Il peut
provoquer une sensation de tiraillement de la peau et être très déformant surtout au niveau du visage
(Figure 1). 

 

Figure 1     : Angiœdème de la main et de la face.  

D’installation progressive, l’angiœdème persiste quelques heures à quelques jours avant de régresser 
totalement, sans entraîner de séquelles, mais il est récidivant. Les épisodes peuvent être imprévisibles
ou déclenchés par des facteurs tels que la fatigue, le stress ou encore certains traitements dentaires 
(4). Il existe une variabilité intra- et inter-individuelle de sa fréquence et de sa sévérité. Certains 
individus demeurent des années sans déclencher d’angiœdème et d’autres peuvent présenter une 
atteinte hebdomadaire.
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3- Physiopathologie de l’AOH de type II  

L’angiœdème résulte  d’une libération  accrue  et  localisée  de  bradykinine,  peptide  aux propriétés
vasodilatatrices. La voie kallicréine-kinine permet la synthèse de ce médiateur clé (Figure 2). Cette
voie de synthèse est contrôlée négativement et à différents niveaux par l’inhibiteur de la C1 estérase
(C1-Inh), protéine sérique qui régule plusieurs systèmes (5).

Figure 2     :   Physiopathologie de l’AOH de type II, angiœdème bradykinique (5).  

La pathogénèse s’explique par la mutation du gène SERPING1 codant pour la protéine C1-Inh. Cette
mutation génétique entraine un défaut qualitatif de C1-Inh menant à une protéine dysfonctionnelle et
à  une  suppression  de  son  activité  inhibitrice.  Il  en  résulte  un  relargage  brutal  et  localisé  de
bradykinine  qui  se  fixe  sur  les  récepteurs  B2.  Cette  fixation  conduit  à  une  augmentation  de  la
perméabilité vasculaire à l’origine de l’œdème (6).

Dans 75% des cas,  la  maladie  se  transmet selon un mode autosomique dominant :  l’enfant  doit
recevoir une copie du gène muté d’un seul des deux parents pour être atteint. Dans ce cas, il a un
risque sur deux d’hériter de la maladie (Figure 3). Il existe cependant des mutations spontanées de
novo dans 25% des cas, expliquant alors l’absence d’antécédents familiaux dans certains cas (7).
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Figure 3     : Mode de transmission autosomique dominante de l’AOH de type II.  

4- La gravité de l’AOH de type II     

La gravité de l’AOH de type II est uniquement liée à sa localisation laryngée ou abdominale. 
Dans ces deux cas, l’atteinte est dite sévère et nécessite un traitement spécifique le plus rapidement 
possible (6).

L’atteinte laryngée se caractérise initialement par une sensation de « serrement dans la gorge », une
dysphonie, l’apparition d’une dysphagie et d’une hypersialorrhée. Le pronostic vital est engagé car il
peut rapidement obstruer les voies respiratoires (Figure 4). En l’absence de traitement spécifique, il
peut mener à une mort par asphyxie dans 25% des cas (5).  

A noter que toute atteinte sus-scapulaire, comme un angiœdème des lèvres, des joues ou de la face,
avec ou sans atteinte des voies aériennes supérieures doit être considérée comme une crise sévère en
raison du risque d’atteinte laryngée (8-10). 
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Figure 4     : Angiœdème provoquant une obstruction complète des voies aériennes supérieures.   

La localisation abdominale est également considérée comme une crise sévère en raison des douleurs
importantes ressenties par le patient (EVA à 10/10 pour 69% des patients) et  du fait du risque de
collapsus (malaise soudain). Souvent accompagnée de nausées et de vomissements, elle nécessite le
plus souvent un alitement de plus de 48 heures (11). 

Toute autre atteinte est dite modérée car elle n’engage pas le pronostic vital du patient et régresse 
spontanément sans entrainer de séquelles. 
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5- Traitement de l’AOH de type II      

La prise en charge thérapeutique de l’AOH de type II repose sur des molécules capables de
diminuer la production de bradykinine, médiateur principal de l’angiœdème. Les médicaments vont
agir à différents niveaux de la cascade enzymatique responsable de sa synthèse (Figure 5). 

Figure 5     :     Mode d’action des traitements dans l’angiœdème bradykinique (12).   

Il existe à ce jour 5 classes de médicaments disponibles en France (5, 6) : 

- Les concentrés en C1-Inh (Bérinert®, Cinryze®) : il s’agit d’un concentré plasmatique de C1-Inh
dérivé du sang humain qui agit en limitant la production de bradykinine en se substituant au C1-
Inh  dysfonctionnel  du  patient.  Il  est  à  prescription  hospitalière  et  est  administré  par  voie
intraveineuse lente,  sur 3 minutes.  Il  agit  rapidement  en 15 à  30 minutes  et  a une demi-vie
longue,  de  36  heures.  Il  peut  être  administré  par  le  patient  lui-même.  Ces  traitements  sont
généralement bien tolérés, peu d’effets indésirables sont rapportés. 
Il est indiqué pour le traitement d’urgence d’une crise sévère d’angiœdème, en prophylaxie à
court  terme avant  un acte  à  risque et  en prophylaxie à  long terme pour les  patients  dont la
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fréquence des crises est importante. Le coût de ces traitements peut être important (environ 1 500
euros pour un traitement prophylactique). 

- Le C1-Inh recombinant (Ruconest®) : il s’agit d’un dérivé recombinant du C1-Inh obtenu à partir
du lait de lapines exprimant le gène codant pour le C1-Inh. En France, il est réservé aux patients
qui présentent des crises sévères et dont les traitements habituels de crise sont insuffisants.

- Le danazol (Danatrol®) : il s’agit d’un stéroïde androgène atténué. Il s’administre per os et agit en
augmentant la synthèse hépatique de C1-Inh. Il est indiqué en traitement de fond pour les patients
présentant  des  épisodes  fréquents  impactant  significativement  leur  qualité  de  vie.  Il  est  très
efficace car il permet de réduire la fréquence et la sévérité des crises mais ses effets secondaires,
notamment androgéniques limitent son utilisation. Au long court, il pourrait favoriser l’apparition
de tumeurs hépatiques.

- L’icatibant (Firazyr®) : il  s’agit  d’un inhibiteur des récepteurs B2 de la bradykinine d’origine
synthétique, qui agit en bloquant son effet. Il est administré par voie sous-cutanée (seringue de 30
mg/3 mL), permettant une auto-administration du produit. 
Son délai d’action moyen est de 30 minutes. Il est uniquement indiqué en cas de crise sévère
d’AOH en raison de sa demi-vie courte  d’environ 2 heures.  Des effets  indésirables  au point
d’injection sont rapportés à type de douleur ou de rougeur. Il est contre-indiqué chez l’enfant et
la femme enceinte. Le coût de ce traitement est également important (environ 1 500 euros). 

- L’acide tranexamique (Exacyl®, Spotof®) : il s’agit d’un antifibrinolytique. Il agit en bloquant la
plasmine  qui  normalement  amplifie  la  cascade  kallicréine-kinine,  limitant  ainsi  la  synthèse
excessive de bradykinine. Il est utilisé, hors AMM, en cas de crise sans gravité comme pour un
angiœdème de la main par exemple. 

L’application de ces traitements aux différentes situations cliniques est encadrée par le Centre de
REférence des Angiœdèmes à Kinines (CREAK). On distingue le traitement des crises sévères, des
crises modérées et le traitement prophylactique à court terme avant un acte identifié à risque (5). 

Traitement de la crise sévère : 

Il  est  recommandé de traiter  toutes  les  crises  sévères  d’angiœdème le  plus rapidement  possible,
même en l’absence d’atteinte des voies aériennes supérieures, en raison du caractère imprévisible de
leur évolution. L’icatibant (Firazyr®) et les concentrés de C1-Inh (Bérinert® ou Cinryze®) doivent
être administré le plus tôt possible (Figure 6). Leur efficacité est d’autant plus importante qu’ils sont
administrés rapidement après la survenue des premiers symptômes de la crise (13).  
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Figure     6 : Traitement de la crise sévère (5).  

Traitement de la crise modérée : 

En regard des coûts élevés du traitement de l’AOH de type II, l’abstention thérapeutique est 
préconisée pour les crises modérées.

Traitement prophylactique : 

Un  traitement  prophylactique  à  court  terme  doit  systématiquement  être  mis  en  place  avant une
intervention jugée à risque de déclencher un angiœdème, comme lors d’une avulsion dentaire par
exemple  (14). Il aura pour but de diminuer le risque de survenue d’angiœdème péri-opératoire à
7,5% contre 21,5% en l’absence de traitement prophylactique (15). 

Il est donc primordial avant toute prise en charge d’un patient atteint d’AOH de type II d’identifier
les gestes à risque de déclencher un angioedème afin qu’un protocole spécifique soit appliqué, que
l’on décrira dans le cas clinique de notre patient (16).  

20



Partie 2 : Présentation du cas clinique  

Le cas clinique de notre patient a fait l’objet de deux travaux : 

 Une publication dans le Journal of Oral Medicine and Oral Surgery (16) : Annexe 1 

 Une communication orale acceptée pour le 68ème congrès de la Société Française de Chirurgie
Orale prévue à Bordeaux en Mai 2021 : Annexe 2 

Le cas rapporté est celui d’un homme de 64 ans adressé par son chirurgien-dentiste au service
d’odontologie  du  CHRU Trousseau  de  Tours  pour  des  avulsions  dentaires.  Chez  ce  patient  un
diagnostic d’AOH de type II avait été posé en 2009 par le Centre de REférence des Angiœdèmes à
Kinines (CREAK). Il souffrait par ailleurs d’arthrose lombaire et de dyslipidémie. Le patient était
traité par icatibant (Firazyr®), 30mg en cas de crise. 

Les premières manifestations de la maladie sont apparues dans l’enfance (5-6 ans), avec des œdèmes
à localisations multiples : abdomen, main, pied, face. Malgré des antécédents familiaux, le patient a
été diagnostiqué à 54 ans. Avec l’âge, les crises semblaient s’atténuer en fréquence et en intensité.
Des œdèmes spontanés se manifestent néanmoins, environ toutes les 3 semaines, touchant un seul
doigt et disparaissant dans la journée. 

En 2002, un traitement  endodontique sans protocole prophylactique s’est compliqué d’un œdème
facial, sans atteinte laryngée, qui a disparu au bout de 2-3 jours. En 2017, des avulsions dentaires ont
été réalisées ainsi qu’une pose d’implants en 2018 avec un protocole prophylactique 6 heures avant
l’intervention d’un concentré de C1-Inh (Bérinert®), 20 UI/Kg. Dans les deux cas, il n’y a pas eu de
complications post-opératoires.

A l’examen clinique endobuccal, le patient se plaignait d’une gêne au niveau des dents maxillaires.
La gencive en regard des dents n°25-26-27 était inflammatoire. Deux bridges provisoires, de la dent
n°13 à la dent n°16 et de la dent n°22 à la dent n°27 étaient présents et mobiles (Figure 7). 

21



Figure 7     : Photographie endobuccale, vue occlusale en pré-opératoire.  

Le sondage a révélé des poches parodontales au niveau des dents n°16-22-25-26-27. Une reprise de
lésion carieuse a été constatée au niveau de ces mêmes dents. A la mandibule, les dents étaient saines
et asymptomatiques. L’orthopantomogramme montrait une radio-clarté périradiculaire au niveau des
dents n°16-22-25-26-27 ainsi qu’une alvéolyse horizontale atteignant le 1/3 de la hauteur radiculaire
(Figure 8). 

Fig  ure 8     : Orthopantomogramme.  

Après  concertation  pluridisciplinaire,  un  rendez-vous  a  été  programmé  pour  la  réalisation  des
avulsions des dents n°16-22-25-26-27 (Figure 9). 

Dans la mesure où les avulsions dentaires ont été identifiées comme actes pouvant déclencher un
angiœdème laryngé, le patient a bénéficié du protocole prophylactique recommandé par le CREAK.  
La  prise  en  charge  s’est  déroulée  en  milieu  hospitalier  afin  d’avoir  à  disposition  le  matériel
nécessaire pour une réanimation du patient. La chirurgie ambulatoire est de ce fait contre-indiquée. 
Le traitement prophylactique de référence consiste en une injection de C1-Inh (Bérinert®), 20 UI/Kg,
1 à 6 heures avant l’intervention. Il faut également avoir sur place une quantité suffisante de C1-Inh
(20 UI/kg) ou d’icatibant (Firazyr®), 30mg, à utiliser en cas de survenue d’une crise car la protection
n’est jamais absolue (17).  
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Pendant le geste, des précautions supplémentaires ont été prises afin de limiter le risque d’œdème
post-opératoire : le choix d’une anesthésie locale para-apicale (articaïne adrénalinée 1/200 000) a été
réalisé avec injection lente pour prévenir tout risque de traumatisme. De même, les avulsions ont été
réalisées avec une séparation de racines des dents pluriradiculées et sans lambeau. (Figure 9).

Figure 9     : Photographie endobuccale du maxillaire, vue occlusale en per-opératoire.  

Une prothèse amovible partielle maxillaire de transition a été posée à la fin de l’intervention (Figure
10). Avant la pose de la prothèse, l’état de surface a été vérifié afin d’éviter tout traumatisme des
muqueuses. Les conseils post-opératoires ont été précisés. Un antalgique de palier I et une solution
antiseptique ont été prescrits. Après une surveillance hospitalière de 24 heures, aucun œdème laryngé
ne s’est manifesté. 

Figure 10     : Prothèse amovible partielle maxillaire de transition.  

Au rendez-vous post-opératoire (J14), la cicatrisation était satisfaisante (Figure 11). 
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Figure 11     : Photographie endobuccale du maxillaire, vue occlusale en post-opératoire à J14.  

Les fils de suture ont été déposés et la prothèse amovible transitoire a été réajustée à cette occasion
pour éviter tout traumatisme de la muqueuse. 
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Partie 3 : Discussion

Ce rapport de cas souligne : 

- L’importance d’identifier les actes à risque de déclencher un angiœdème. Les avulsions dentaires
ne représentent pas les seuls actes pouvant déclencher un angiœdème. Une revue de la littérature
nous  a  permis  d’identifier  les  autres  facteurs  de  risque  d’angiœdème  liés  à  la  pratique
odontologique, qui dans certains cas ont mené au décès du patient par asphyxie. 

- L’efficacité du traitement prophylactique. Sans traitement prophylactique, le patient a contracté
un angiœdème après un soin dentaire. Avec la prophylaxie, aucun angiœdème ne s’est manifesté.
Face à l’existence de traitements spécifiques efficaces, il devient alors essentiel de diagnostiquer
la  maladie.  Cela  nous  amènera  à  nous interroger  sur  la  place  du  chirurgien-dentiste  dans  le
dépistage de l’AOH de type II.

- Enfin, nous discuterons des différentes structures d’accompagnement et de sensibilisation des 
patients, des praticiens et du grand public à l’AOH de type II afin de favoriser le diagnostic de la 
maladie et d’améliorer les conditions de vie des patients atteints d’AOH de type II. 

1- Facteurs de risques d’AOH de type II en odontologie      

Afin d’enrichir la présentation de ce cas, une revue de la littérature sur le moteur de recherche
PubMed a été  réalisé  de 2002 à 2019 avec l’équation de recherche suivante :  [hereditary]  AND
[angioedema]  AND  [dental].  Douze  articles  ont  été  retenus,  parmi  78  articles  sélectionnés
initialement. Des articles ont été exclus s’il était clair dès le titre de l’article ou le résumé que le sujet
n’était  pas  pertinent  ou  ne  répondait  pas  aux  critères  de  la  revue  de  la  littérature  (articles  se
rapportant à des cas d’AOH de type II en rapport avec des soins dentaires) (16). 

Les  principales  causes  d’apparition  d’un  AOH  évoquées  dans  la  littérature  sont  les  avulsions
dentaires,  la  prise  de  certains  médicaments,  le  stress,  la  dépulpation  et  les  prises  d’empreintes
dentaires. 

Les avulsions dentaires semblent être l’élément déclencheur le plus fréquent d’un AOH de type II
puisque  8  cas  ont  été  rapportés  dans  la  littérature  (18,19,20).  Parmi  ces  8  cas,  deux  se  sont
compliqués d’un décès (18,19). Dans ces deux cas, le patient ne se savait pas porteur de la maladie. 

Il faut noter que dans la plupart des cas l’œdème survient tardivement après l’intervention, parfois
plus de 2 jours après, ce qui souligne l’importance du suivi post-opératoire (20). Dans ce cas, le
patient doit être averti qu’un œdème peut apparaitre même plusieurs jours après l’intervention. Il doit
être attentif à toute difficulté respiratoire afin d’agir rapidement. 
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Certains  traitements  médicamenteux  semblent  également  représenter  un  facteur  déclencheur.
Hammond et  coll.  rapportent  le  cas  d’un patient  atteint  d’AOH de type  II  qui,  suite  à  la  prise
d’ibuprofène et de codéine a contracté un angiœdème (4). 

Le stress psychologique pourrait déclencher des œdèmes (21). C’est la raison pour laquelle avant une
avulsion dentaire chez un patient présentant un AOH de type II, Rosa et coll. décrivent l’utilisation
de la sédation consciente pour réduire l’anxiété et donc la perception de la douleur pour contribuer à
prévenir la survenue d’angiœdème post-opératoire (21). 

Baliga et coll. ont décrit un cas d’AOH de type II suite à une dépulpation. Dans ce cas, la patiente
ignorait  être atteinte de cette maladie et aucun antécédent familial  n’avait été rapporté (22). Plus
marginalement, un cas d’AOH a été décrit suite à une prise d’empreinte dentaire (23).

Les décès de patients ignorant être porteurs de la maladie et n’ayant pu bénéficier d’une prise en
charge adaptée souligne davantage l’importance du dépistage la maladie. 

2- Place du chirurgien-dentiste dans le dépistage de l’AOH de type II  

L’AOH de type II est sous-diagnostiquée du fait du manque de spécificité de ses symptômes et
de sa faible prévalence.  Le diagnostic différentiel  principal est l’angiœdème histaminique qui est
beaucoup plus fréquent, il concerne 95% des angiœdèmes contre 5% d’angiœdèmes bradykiniques.
La prise en charge en urgence consiste en première intention en l’injection d’anti-histaminiques,
traitement auquel ne répond pas l’angiœdème bradykinique.  L’évolution pouvant être très rapide,
l’absence de traitement ciblant la bradykinine peut être mortel. Dans 10% des cas, le délai entre la
survenue des premiers symptômes et la mort par asphyxie est de 20 minutes (24). Hormis le risque
mortel, les délais de plusieurs années avant l’établissement du diagnostic altèrent considérablement
la qualité de vie des patients, qui souffrent d’un mauvais diagnostic, de traitements et d’interventions
chirurgicales inutiles (25). 

2.1- Quand évoquer un AOH de type II ? 

Le praticien devra être particulièrement vigilant lors de l’anamnèse. Il arrive par exemple 
qu’un patient présente un angiœdème récurrent de la main ou du doigt ne l’inquiétant pas. Un tel 
exemple doit alerter le praticien. 

Face à un patient qui rapporte des œdèmes récurrents et inexpliqués, la première étape du diagnostic 
consiste à vérifier qu’il s’agit bien d’un angiœdème : tuméfaction localisée et transitoire, 
disparaissant sans séquelle.  

Si un angiœdème est évoqué, certains critères peuvent orienter vers l’angiœdème bradykinine plutôt 
que l’angiœdème histaminique : 

- En cas d’apparition assez lente
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- D’une durée de 2 à 3 jours 
- Ne présentant pas d’urticaire ni de prurit associé 
- Ayant pour particularité d’être localisé parfois au niveau abdominal, l’association d’angiœdèmes 

périphériques et de douleurs abdominales récurrents et inexpliqués doit faire évoquer le 
diagnostic (6)

- Présentant une inefficacité des traitements antihistaminiques ou encore une efficacité de l’acide 
tranexamique (26). 

L’étiologie héréditaire devra être évoquée si le patient présente : 

- Des antécédents familiaux d’AOH de type II (présents dans au moins 75% des cas)
- Des symptômes apparus dès l’enfance et s’aggravant à l’adolescence 

La différence entre les deux types d’angiœdèmes repose donc essentiellement sur l’analyse clinique 
(Figure 12). 

Figure 12     : Caractéristiques cliniques différenciant les différents types d’a  ngiœdèmes (27,28).   

2.2- Conduite à tenir en cas de suspicion d’AOH de type II 

Toute présomption d’AOH de type II doit conduire le praticien à orienter le patient vers son
médecin traitant ou à se mettre en rapport avec les membres du réseau du CREAK afin de permettre :

- La confirmation du diagnostic : le diagnostic biologique repose sur le dosage de la concentration
sérique  du C1-Inh et  de  son activité.  Si  le  C1-Inh sérique  est  normal,  il  faut  alors  tester  la
fonction du C1-Inh afin de rechercher un angiœdème héréditaire de type II. Un dosage du taux
sérique du facteur C4 du complément est également utile (29). 
Le taux de C1-Inh est mesuré par néphélométrie, méthode d’évaluation de la concentration de
substances en suspension dans un liquide par utilisation de la diffusion de la lumière par les
suspensions.  Les  concentrations  normales  de  C1-Inh  sont  comprises  entre  210  et  345  mg/l.
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L’activité de C1-Inh est quant à elle évaluée par des tests enzymatiques dont la normale se situe
entre 17,2 et 27,4 U/ml (30). 

En définitive, le dosage du C1-Inh et du C4 permet de poser le diagnostic biologique de l’AOH
de type II.  Après la confirmation du diagnostic, une carte de la maladie est remise au patient
(Annexe 3) et il pourra bénéficier d’une prise en charge à 100% dans le cadre d’une affection de
longue durée (ALD). 

- La réalisation d’un dépistage familial : le dépistage des membres de la famille est recommandé
en raison de la gravité potentielle de la maladie, même si l’entourage est asymptomatique (15%
des patients sont totalement asymptomatiques). 

- La mise en place d’un accompagnement personnalisé du patient par le CREAK.

- La  prescription  d’un  traitement  d’urgence  à  utiliser  en  auto-administration  (Firazyr®  et/ou
Bérinert® à domicile).

3- Structures d’accompagnement et de sensibilisation à l’AOH de type II     

Une fois le diagnostic établi, des structures existent afin d’accompagner le patient à vivre avec sa
maladie. En France, l’AMSAO et le CREAK en sont les deux principales. Elles participent 
également à des actions de formation et de sensibilisation à l’AOH de type II auprès des praticiens et 
du grand public. 

3.1- L’Association des Malades Souffrant d'Angiœdèmes (AMSAO)

L’AMSAO est une association à but non lucratif fondée en 1998. Elle compte environ 600 à 700 
personnes atteintes de l’AOH de type II ce qui représente environ la moitié des patients 
diagnostiqués en France. Elle a pour buts (4) : 

- De faciliter les échanges entre les patients atteints par l’AOH de type II et de favoriser le
partage d'expériences.  Un forum existe et permet aux nouveaux patients diagnostiqués de
bénéficier du soutien de patients déjà diagnostiqués. 

- D’améliorer  l'information des patients sur l'évolution des recherches et  des traitements  de
cette maladie.

- De  mieux  faire  connaître  cette  maladie  dans  les  milieux  médicaux :  des  réunions
d’information sont organisées dans les hôpitaux à destination des professionnels de santé afin
de les former à évoquer la maladie face à certains signes évocateurs et d’orienter les patients
vers des spécialistes. 
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- D’inciter les milieux médicaux et les laboratoires pharmaceutiques à développer de nouveaux
traitements mieux adaptés.

Le site met à disposition des patient un guide sous forme de « questions/réponses » afin de mieux 
comprendre la maladie et des réunions d’informations annuelles sont organisées ainsi que des 
conférences lors de congrès internationaux afin de sensibiliser le grand public et le personnel médical
à l’AOH de type II. 

3.2- Le Centre de REférence des Angiœdèmes à Kinines (CREAK) 

Le CREAK est le Centre de REférence des Angiœdèmes à Kinines. Ce centre de référence a
été  créé dans le  cadre du premier  plan national  maladies  rares (2005-2008) mis en place par le
gouvernement qui a fait de la lutte contre les maladies rares une des priorités en matière de Santé
publique. Il est labellisé depuis 2006 par le ministre chargé de la santé et  est consacré à tous les
patients présentant un angiœdème (31). 

Le CREAK a plusieurs missions.  Il assure tout d’abord la prise en charge et le suivi des patients
atteints  d’AOH  de  type  II  à  proximité  de  leur  domicile  grâce  à  la  création  de  plusieurs  sites
regroupant des médecins et des biologistes spécialisés dans l’angiœdème héréditaire répartis sur tout
le territoire français (Figure 13). 

Figure 13 : Localisation des différents sites du CREAK et des sites partenaires (31). 
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Afin d’aider les praticiens à gérer cette maladie dans leur pratique quotidienne, le CREAK a mis en 
place depuis 2010 un numéro d’astreinte téléphonique national joignable 7 jours sur 7 et 24 heures 
sur 24 : le 06 74 97 36 88. Les praticiens peuvent bénéficier de l’avis d’experts permettant 
d’optimiser la prise en charge de patients présentant un angiœdème. Il permet notamment de discuter
des mesures prophylactiques à mettre en place avant un soin dentaire ou encore de faciliter le 
diagnostic d’angiœdème en cas de crise sévère et d’en initier rapidement le traitement d’urgence. Les
appels permettent ensuite d’adresser les patients en consultation d’aval au site le plus proche afin de 
poser le diagnostic et d’assurer un suivi et un accompagnement du patient (32).

Le  CREAK  participe  également  à  des  actions  de  formation  et  d’information  à  l’intention  des
professionnels de santé en lien avec l’Institut National de Prévention et d’Éducation pour la Santé
(INPES) afin d’optimiser la prise en charge des patients atteints d’AOH de type II. Il a par exemple
mis au point un guide d’information à l’intention des praticiens concernant l’AOH de type II.

Afin d’aider les patients à acquérir et à maintenir les compétences dont ils ont besoin pour gérer au
mieux  leur  vie  avec  leur  maladie  chronique,  les  professionnels  du  CREAK  ont  élaboré  un
programme d’éducation thérapeutique du patient (ETP) appelé « Educréak », approuvé par l’ARS en
2012 (33).

Le  programme  « Educréak »  s’adresse  aux patients  et  à  leurs  proches  souhaitant  s’impliquer  et
comprend des activités organisées conçues pour responsabiliser les patients et leur permettre une
auto-gestion de leur maladie.  Des séances d’ETP individuelles et collectives traitant de différents
thèmes sont organisées, tels que : vivre avec sa maladie, comprendre sa maladie, gérer une crise,
identifier les facteurs déclenchants des crises, connaître les signes annonciateurs d'une crise. 

Un des objectifs  est  de permettre  au patient  et  à sa famille  proche d'acquérir  une autonomie  de
gestion des crises sévères.  Des actions de formation telles que l’apprentissage en toute sécurité de
l’auto-injection de C1-Inh par voie intraveineuse permettent une administration le plus précocement
possible en cas de survenue de crise sévère (Figure 14). 
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Figure 14     : Kit d’apprentissage à l’auto-injection en sous-cutané.  

Une évaluation de ce programme a permis de conclure à une amélioration significative de la qualité
de vie des patients, qui rapportent une diminution de la fréquence, de la durée et de la sévérité des
crises,  une  diminution  du  nombre  d’hospitalisations  et  une  meilleure  adaptation  aux  différentes
situations de la vie quotidienne ou professionnelle (33). 
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Conclusion 

L’angiœdème héréditaire de type II est une maladie rare, peu connue des professionnels de santé. 

La gravité de la maladie est liée à la localisation laryngée de l’angiœdème qui peut entrainer la mort
du patient par asphyxie en l’absence de traitement spécifique. 

Parmi les facteurs déclenchants d’angiœdème, plusieurs actes liés à la pratique odontologique ont été
identifiés, comme les avulsions dentaires, menant parfois au décès du patient. 

Dans le cas de notre patient, le diagnostic connu d’AOH de type II a permis la mise en place d’un
protocole prophylactique efficace et une maîtrise du risque d’angiœdème péri-opératoire. 

Afin d’accompagner les praticiens dans la prise en charge optimale des patients atteints d’AOH de
type  II,  le  CREAK  a  défini  un  schéma  thérapeutique  largement  diffusé  à  l’intention  des
professionnels de santé. Il assure également un accompagnement des patients diagnostiqués afin de
vivre avec leur maladie. Toutes ces mesures mises en place ont permis une nette amélioration de la
qualité de vie des patients atteints d’AOH de type II. 

L’AOH  de  type  II  reste  cependant  sous-diagnostiquée  du  fait  du  manque  de  spécificité  des
symptômes et de la faible prévalence de la maladie.

Les répercussions d’un retard de diagnostic impliquent une mobilisation des praticiens à dépister
cette maladie. Le chirurgien-dentiste doit être alerté face à certains signes évocateurs et doit orienter
le patient afin de confirmer le diagnostic. 
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SFCO 2020 – Soumission d’un résumé
Madame, Monsieur,
Nous avons le plaisir de confirmer la soumission de votre résumé dans la cadre de l’appel à communications du 
congrès SFCO 2020. Ce résumé a été soumis le 14/01/2020 21:57.

« L’angiœdème héréditaire (AOH) de type II est une maladie génétique rare et potentiellement
mortelle, souvent sous- ou mal diagnostiquée (Bodian, 2019). Elle est causée par des mutations
du gène SERPING1 à l’origine d’un défaut qualitatif de l’inhibiteur de la C1 estérase (C1-Inh),
conduisant  à  un  relargage  brutal  et  localisé  de  bradykinine,  peptide  aux  propriétés
vasodilatatrices. Cela conduit à une augmentation de la perméabilité vasculaire pouvant mener
à des œdèmes de la face, des membres, des voies aériennes supérieures ou du tube digestif. Le
gonflement est soudain, sous-cutané et/ou sous-muqueux, circonscrit, blanc, non prurigineux et
disparaît sans séquelle en 2 à 5 jours. L’apparition d’AOH est spontanée ou provoquée par des
traumatismes locaux comme des soins bucco-dentaires, par la prise de certains médicaments
comme  les  inhibiteurs  d’enzyme  de  conversion  de  l’angiotensine  (IEC)  ou  par  un  stress
émotionnel  (Longhurst,  2019).  Les  AOH du visage  sont  à  haut  risque  d’atteinte  laryngée,
menaçant le pronostic vital par asphyxie en l’absence de traitement spécifique. Les premiers
signes  d’AOH  peuvent  survenir  à  tout  âge  mais  débutent  le  plus  souvent  dans  l’enfance
(Dermesropian, 2015). 
Le cas clinique rapporté est celui d’un homme de 64 ans dont le diagnostic d’AOH a été posé
en  2009  par  le  centre  national  de  référence  des  angiœdèmes   (CREAK).  Le  patient  avait
présenté des épisodes aigus dès l’enfance mais n’a été diagnostiqué qu’en 2009, à l’âge de 54
ans. Il souffrait par ailleurs d’arthrose lombaire et de dyslipidémie. A l’examen clinique, les
dents n°16 ; 22 ; 25 ; 26 et 27 présentaient des lésions péri-apicales et devaient être extraites
suite à des épisodes infectieux à répétition. Après concertation pluridisciplinaire, une injection
de concentré de C1Inh (BERINERT©), 20 U/Kg, 6 heures avant le geste a été réalisée, dans le
cadre  d’une  hospitalisation  continue.  L’intervention  chirurgicale,  aussi  atraumatique  que
possible,  n’a pas présenté de difficulté  particulière.  Le patient a été  surveillé  24 heures  en
milieu hospitalier, aucun œdème laryngé ne s’est manifesté.
Ce rapport montre l’importance d’un diagnostic précoce de l’AOH, permettant une prise en
charge  pluridisciplinaire  efficace  et  une  maîtrise  du  risque  d’œdème  post-opératoire.  Une
mobilisation  des  chirurgiens-dentistes  à  connaître  et  à  suspecter  cette  maladie  doit  être
réalisée. En cas d’œdème récurrent et transitoire, l’AOH doit être évoquée et une consultation
au  centre  de  référence  du  CREAK  devrait  être  envisagée.  Des  études  sont  en  cours  afin
d’améliorer la précocité du diagnostic par une approche axée sur le génotype (Bodian, 2019) ». 

1- Bodian DL et al. Allergy Asthma Clin Immunol, 2019,15:32. 
2- Longhurst HJ et al. Br J Hosp Med (Lond), 2019, 80(7):391-398.
3- Dermesropian A. « Épidémiologie descriptive de l’angiœdème  à bradykinines chez l’enfant sur 

le territoire français » Médecine humaine et pathologie, 2015.
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Annexe 3 : Carte de soins et d’urgence de l’AOH de type II 
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                    N° 

AROUFI (Wafa) – « ANGIOEDEME HEREDITAIRE DE TYPE II ET AVULSION

DENTAIRE : A PROPOS D’UN CAS ET REVUE DE LA LITTÉRATURE »

(Thèse : Chir.Dent. ;Université Clermont Auvergne ; 2020) – N°

Résumé : Nous rapportons le cas d’un patient nécessitant des avulsions dentaires et dont l’anamnèse a
révélé une pathologie rare mais potentiellement mortelle : l’angiœdème héréditaire de type II (AOH de
type II). L’angiœdème se caractérise par une tuméfaction localisée des tissus sous-cutanés et/ou sous-
muqueux pouvant toucher toutes les parties du corps. La gravité de la maladie est liée à sa localisation
laryngée car elle peut rapidement mener à une mort par asphyxie en l’absence de traitement spécifique. 
Dans la mesure où les avulsions dentaires ont été identifiées comme facteurs pouvant déclencher un
angiœdème laryngé,  le  patient  a  bénéficié  d’un protocole  prophylactique  permettant  de  réduire  ce
risque. Une revue de la littérature a permis d’identifier d’autres facteurs de risque liés à la pratique
odontologique, qui dans certains cas ont été fatals. 
Le risque mortel lié à certains actes odontologiques et l’existence de mesures prophylactiques réduisant
ce risque incitent à sensibiliser la communauté médicale. 

RUBRIQUE DE CLASSEMENT : Cas clinique 

MOTS CLES : angioedème, héréditaire, dentaire 

MOTS CLES ANGLAIS : hereditay, angioedema, dental 
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