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Préambule

Dans ce travail de theése, nous nous sommes intéressés au cas d’un patient nécessitant des
avulsions dentaires et dont ’anamnese a révélé une pathologie rare mais potentiellement mortelle :
I’angicedéme héréditaire de type II (AOH de type II). L’angicedéme 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 a sa localisation laryngée car elle peut rapidement mener a
une mort par asphyxie en 1’absence de traitement spécifique.

Dans la mesure ou les avulsions dentaires ont été identifiées comme facteurs pouvant déclencher un
angicedeme laryngg, 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 a la pratique odontologique, qui dans
certains cas ont été fatals.

Le risque mortel 1i¢ a certains actes odontologiques et 1’existence de mesures prophylactiques
réduisant ce risque incitent a sensibiliser la communauté médicale.

Une premiere partie de ce travail sera consacrée a la présentation de I’AOH de type I1.

Dans une deuxiéme partie, nous exposerons le cas clinique de notre patient. Ce dernier a fait I’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 68°™ congrés de la Société Francaise de
Chirurgie Orale prévu a Bordeaux en Mai 2021.

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

1- Généralités

L’angicedéme héréditaire de type Il 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 a tout age mais débutent le plus
souvent dans I’enfance avec un age médian estimé a 7,7 ans (2).

2- Manifestations cliniques de ’AOH de type I

L’angicedéme 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 associ¢ a une urticaire superficielle (3). Il peut
provoquer une sensation de tiraillement de la peau et étre trés déformant surtout au niveau du visage
(Figure 1).

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

D’installation progressive, ’angicedéme persiste quelques heures a quelques jours avant de régresser
totalement, sans entrainer de séquelles, mais il est récidivant. Les épisodes peuvent étre imprévisibles
ou déclenchés par des facteurs tels que la fatigue, le stress ou encore certains traitements dentaires
(4). 1l existe une variabilité intra- et inter-individuelle de sa fréquence et de sa sévérité. Certains
individus demeurent des années sans déclencher d’angicedéme et d’autres peuvent présenter une
atteinte hebdomadaire.
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3- Physiopathologie de ’AOH de type I1

L’angicedéme résulte d’une libération accrue et localisée de bradykinine, peptide aux propriétés
vasodilatatrices. La voie kallicréine-kinine permet la synthése de ce médiateur clé (Figure 2). Cette
voie de synthése est contrdlée négativement et a différents niveaux par I’inhibiteur de la C1 estérase
(C1-Inh), protéine sérique qui régule plusieurs systemes (5).

Kininogene de haut - Enzyme de conversion
poids moléculaire de I'angiotensine

+—_
| i | [ | [ |
———— Récepteur B2 de la bradvkinine

Figure 2 : Physiopathologie de I’AOH de type 11, angicedéme bradykinique (5).

La pathogénese s’explique par la mutation du gene SERPING1 codant pour la protéine C1-Inh. Cette
mutation génétique entraine un défaut qualitatif de C1-Inh menant a une protéine dysfonctionnelle et
a une suppression de son activité inhibitrice. Il en résulte un relargage brutal et localis¢ de
bradykinine qui se fixe sur les récepteurs B2. Cette fixation conduit & une augmentation de la
perméabilité vasculaire a I’origine de 1’cedeme (6).

Dans 75% des cas, la maladie se transmet selon un mode autosomique dominant : 1’enfant doit
recevoir une copie du géne muté d’un seul des deux parents pour étre 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 I’absence d’antécédents familiaux dans certains cas (7).
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Figure 3 : Mode de transmission autosomique dominante de I’AOH de type 11.

4- La gravité de PAOH de type 11

La gravité de ’AOH de type II est uniquement li¢e a sa localisation laryngée ou abdominale.
Dans ces deux cas, I’atteinte est dite sévere 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, I’apparition d’une dysphagie et d’une hypersialorrhée. Le pronostic vital est engagé car il
peut rapidement obstruer les voies respiratoires (Figure 4). En I’absence de traitement spécifique, il
peut mener a une mort par asphyxie dans 25% des cas (5).

A noter que toute atteinte sus-scapulaire, comme un angicedéme des lévres, des joues ou de la face,

avec ou sans atteinte des voies aériennes supérieures doit étre considérée comme une crise sévere en
raison du risque d’atteinte laryngée (8-10).
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Figure 4 : Angicedéme provoquant une obstruction compléte des voies aériennes supérieures.

La localisation abdominale est ¢galement considérée comme une crise sévere en raison des douleurs
importantes ressenties par le patient (EVA a 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 ’AOH de type I1

La prise en charge thérapeutique de I’AOH de type II repose sur des molécules capables de
diminuer la production de bradykinine, médiateur principal de 1’angicedéme. Les médicaments vont
agir a différents niveaux de la cascade enzymatique responsable de sa synthese (Figure 5).

Plasminogene

Danazol, Progestatif .

N

e cteur Xit — ClInh : Bérinert®,
o Cinryze®, Ruconest®

-
"
L]

4

v

Prekallicréine

I(jl]iﬂﬂgéﬂﬂ +

=

Récepteur B2

Icatibant

b

Acide "

tranexamigque

Figure 5 : Mode d’action des traitements dans 1’angicedéme bradykinique (12).

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

- Les concentrés en Cl-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 a prescription hospitaliere et est administré par voie
intraveineuse lente, sur 3 minutes. Il agit rapidement en 15 a 30 minutes et a une demi-vie
longue, de 36 heures. Il peut étre administré par le patient lui-méme. Ces traitements sont

généralement bien tolérés, peu d’effets indésirables sont rapportés.

Il est indiqué pour le traitement d’urgence d’une crise sévere d’angicedéme, en prophylaxie a
court terme avant un acte a risque et en prophylaxie a long terme pour les patients dont la
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fréquence des crises est importante. Le cotit de ces traitements peut étre important (environ 1 500
euros pour un traitement prophylactique).

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

- Le danazol (Danatrol®) : il s’agit d’un stéroide androgéne atténué. Il s’administre per os et agit en
augmentant la syntheése 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 tres
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 1’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 sévere
d’AOH en raison de sa demi-vie courte d’environ 2 heures. Des effets indésirables au point
d’injection sont rapportés a type de douleur ou de rougeur. Il est contre-indiqué chez 1’enfant et
la femme enceinte. Le colt 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 synthese
excessive de bradykinine. Il est utilisé, hors AMM, en cas de crise sans gravité comme pour un
angicedéeme de la main par exemple.

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

Traitement de la crise sévere :

Il est recommandé de traiter toutes les crises séveres d’angicedéme le plus rapidement possible,
méme en ’absence d’atteinte des voies aériennes supérieures, en raison du caractére imprévisible de
leur évolution. L’icatibant (Firazyr®) et les concentrés de C1-Inh (Bérinert® ou Cinryze®) doivent
étre administré le plus tot possible (Figure 6). Leur efficacité est d’autant plus importante qu’ils sont
administrés rapidement apres la survenue des premiers symptomes de la crise (13).
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P Concentré de C1l-Inh humain : Délai d'action : 15 - 30 min
Posologie : 20 U/kg de poids corparel en IV en 5 min
Injecter la totalité du flacon entamé méme si > posologie
P lcatibant : Délai d'action : 15 - 30 min

Posologie : 30 mg (= ampoule 3ml) en injection sous cutanée lente

Figure 6 : Traitement de la crise sévére (5).

Traitement de la crise modérée :

En regard des cots élevés du traitement de I’AOH de type 11, ’abstention thérapeutique est
préconisée pour les crises modérées.

Traitement prophylactique :

Un traitement prophylactique a court terme doit systématiquement étre mis en place avant une
intervention jugée a risque de déclencher un angicedéme, comme lors d’une avulsion dentaire par
exemple (14). Il aura pour but de diminuer le risque de survenue d’angicedéme péri-opératoire a
7,5% contre 21,5% en ’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 a risque de déclencher un angioedéme afin qu’un protocole spécifique soit appliqué, que
I’on décrira dans le cas clinique de notre patient (16).
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Partie 2 : Présentation du cas clinique

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

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

% Une communication orale acceptée pour le 68°™ congrés de la Société Francgaise de Chirurgie
Orale prévue a 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 Angicedémes a
Kinines (CREAK). 11 souffrait par ailleurs d’arthrose lombaire et de dyslipidémie. Le patient était
traité par icatibant (Firazyr"™), 30mg en cas de crise.

Les premicres manifestations de la maladie sont apparues dans I’enfance (5-6 ans), avec des cedémes
a localisations multiples : abdomen, main, pied, face. Malgré des antécédents familiaux, le patient a
été diagnostiqué a 54 ans. Avec 1’age, les crises semblaient s’atténuer en fréquence et en intensité.
Des cedémes 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 cedéme
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
Iintervention 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 I’examen clinique endobuccal, le patient se plaignait d’'une géne 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 ala dent n°16 et de la dent n°22 a la dent n°27 étaient présents et mobiles (Figure 7).
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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 caricuse a été constatée au niveau de ces mémes 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).

Figure 8 : Orthopantomogramme.

Aprés 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 ou les avulsions dentaires ont été identifiées comme actes pouvant déclencher un
angicedeme 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 a 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 & 6 heures avant I’intervention. Il faut également avoir sur place une quantité suffisante de C1-Inh
(20 UI/kg) ou d’icatibant (Firazyr®), 30mg, a 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’cedéme
post-opératoire : le choix d’une anesthésie locale para-apicale (articaine adrénalinée 1/200 000) a été
réalisé avec injection lente pour prévenir tout risque de traumatisme. De méme, 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 prothése amovible partielle maxillaire de transition a été posée a la fin de I’intervention (Figure
10). Avant la pose de la prothese, 1’état de surface a été vérifié afin d’éviter tout traumatisme des
mugqueuses. Les conseils post-opératoires ont été¢ précisés. Un antalgique de palier I et une solution
antiseptique ont été prescrits. Apres une surveillance hospitaliere de 24 heures, aucun cedeme laryngé
ne s’est manifesté.

Figure 10 : Prothése 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 a J14.

Les fils de suture ont été déposés et la prothése amovible transitoire a été réajustée a 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 a risque de déclencher un angicedéme. Les avulsions dentaires
ne représentent pas les seuls actes pouvant déclencher un angicedéme. Une revue de la littérature
nous a permis d’identifier les autres facteurs de risque d’angicedéme liés a la pratique
odontologique, qui dans certains cas ont mené au déces du patient par asphyxie.

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

- Enfin, nous discuterons des différentes structures d’accompagnement et de sensibilisation des

patients, des praticiens et du grand public a I’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 Il 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 a 2019 avec 1’équation de recherche suivante : [hereditary] AND
[angioedema] AND [dental]. Douze articles ont été retenus, parmi 78 articles sélectionnés
initialement. Des articles ont ét¢ exclus s’il était clair des le titre de I’article ou le résumé que le sujet
n’était pas pertinent ou ne répondait pas aux critéres de la revue de la littérature (articles se
rapportant a 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 étre 1’¢lément déclencheur le plus fréquent d’un AOH de type 11
puisque 8 cas ont été rapportés dans la littérature (18,19,20). Parmi ces 8 cas, deux se sont
compliqués d’un déces (18,19). Dans ces deux cas, le patient ne se savait pas porteur de la maladie.

I1 faut noter que dans la plupart des cas 1’cedéme survient tardivement apres ’intervention, parfois
plus de 2 jours apres, ce qui souligne I’'importance du suivi post-opératoire (20). Dans ce cas, le
patient doit €tre averti qu'un cedéme peut apparaitre méme plusieurs jours apres 1’intervention. Il doit
étre attentif a 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 Il qui, suite a la prise
d’ibuproféne et de codéine a contracté un angicedéme (4).

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

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

marginalement, un cas d’AOH a été décrit suite a une prise d’empreinte dentaire (23).

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

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

L’AOH de type II est sous-diagnostiquée du fait du manque de spécificité de ses symptomes et
de sa faible prévalence. Le diagnostic différentiel principal est I’angicedéme histaminique qui est
beaucoup plus fréquent, il concerne 95% des angicedémes contre 5% d’angicedémes bradykiniques.
La prise en charge en urgence consiste en premicre intention en I’injection d’anti-histaminiques,
traitement auquel ne répond pas I’angicedéme bradykinique. L’évolution pouvant étre trés rapide,
I’absence de traitement ciblant la bradykinine peut étre mortel. Dans 10% des cas, le délai entre la
survenue des premiers symptomes et la mort par asphyxie est de 20 minutes (24). Hormis le risque
mortel, les délais de plusieurs années avant 1’établissement du diagnostic altérent 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 étre particuliérement vigilant lors de I’anamnese. Il arrive par exemple
qu’un patient présente un angicedéme récurrent de la main ou du doigt ne 1’inquiétant pas. Un tel
exemple doit alerter le praticien.

Face a un patient qui rapporte des cedémes récurrents et inexpliqués, la premiére étape du diagnostic
consiste a vérifier qu’il s’agit bien d’un angicedéme : tuméfaction localisée et transitoire,

disparaissant sans séquelle.

Si un angicedéme est évoqué, certains critéres peuvent orienter vers I’angicedéme bradykinine plutot
que I’angicedéme histaminique :

- En cas d’apparition assez lente
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- D’une durée de 2 a 3 jours

- Ne présentant pas d’urticaire ni de prurit associé

- Ayant pour particularité d’étre localisé parfois au niveau abdominal, I’association d’angicedémes
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 I’acide
tranexamique (26).

L’étiologie héréditaire devra étre évoquée si le patient présente :
- Des antécédents familiaux d’AOH de type II (présents dans au moins 75% des cas)

- Des symptomes apparus des I’enfance et s’aggravant a I’adolescence

La différence entre les deux types d’angicedemes repose donc essentiellement sur 1’analyse clinique
(Figure 12).

Angicedéme histaminique  Angicedéme bradykinique

Durée Quelques heures Quelques jours
Urticaire Concomitante ou a distance | Absente
Atteinte digestive Exceptionnelle Frequente
Corticosensibilité Bonne <3 h Nulle

(1-2 mg/kg)

Figure 12 : Caractéristiques cliniques différenciant les différents types d

2.2-  Conduite a tenir en cas de suspicion d’AOH de type 11

Toute présomption d’AOH de type II doit conduire le praticien a orienter le patient vers son
médecin traitant ou a 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 Cl-Inh et de son activité. Si le Cl-Inh sérique est normal, il faut alors tester la
fonction du Cl-Inh afin de rechercher un angicedéme héréditaire de type II. Un dosage du taux
sérique du facteur C4 du complément est également utile (29).

Le taux de Cl-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 lumiére par les
suspensions. Les concentrations normales de Cl-Inh sont comprises entre 210 et 345 mg/l.
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L’activité de C1-Inh est quant a 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 I’AOH
de type II. Apres la confirmation du diagnostic, une carte de la maladie est remise au patient
(Annexe 3) et il pourra bénéficier d’une prise en charge a 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, méme si I’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 a utiliser en auto-administration (Firazyr® et/ou
Bérinert® a domicile).

3- Structures d’accompagnement et de sensibilisation a ’AOH de type 11

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

3.1- L’Association des Malades Souffrant d'Angicedémes (AMSAQ)

L’AMSAOQ est une association a but non lucratif fondée en 1998. Elle compte environ 600 a 700
personnes atteintes de I’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 I’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 déja diagnostiqués.

- D’améliorer l'information des patients sur 1'évolution des recherches et des traitements de
cette maladie.

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

Le site met a 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 congres internationaux afin de sensibiliser le grand public et le personnel médical
a I’AOH de type 1II.

3.2- Le Centre de REférence des Angicedémes a Kinines (CREAK)

Le CREAK est le Centre de REférence des Angicedémes a 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 mati¢re de Santé
publique. Il est labellis¢ depuis 2006 par le ministre chargé de la santé et est consacré a tous les
patients présentant un angicedéme (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 a proximité de leur domicile grace a la création de plusieurs sites
regroupant des médecins et des biologistes spécialisés dans I’angicedéme héréditaire répartis sur tout
le territoire francais (Figure 13).
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Site coordonnateur du CREAK

Figure 13 : Localisation des différents sites du CREAK et des sites partenaires (31).
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Afin d’aider les praticiens a 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 1’avis d’experts permettant
d’optimiser la prise en charge de patients présentant un angicedéme. Il permet notamment de discuter
des mesures prophylactiques a mettre en place avant un soin dentaire ou encore de faciliter le
diagnostic d’angicedéme en cas de crise sévere 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 ¢galement a des actions de formation et d’information a I’intention des
professionnels de santé en lien avec I’Institut National de Prévention et d’Education 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 a I’intention des praticiens concernant I’AOH de type I1.

Afin d’aider les patients a acquérir et @ 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 I’ARS en
2012 (33).

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

Un des objectifs est de permettre au patient et a sa famille proche d'acquérir une autonomie de
gestion des crises séveres. Des actions de formation telles que 1’apprentissage en toute sécurité de
I’auto-injection de C1-Inh par voie intraveineuse permettent une administration le plus précocement
possible en cas de survenue de crise sévere (Figure 14).
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Figure 14 : Kit d’apprentissage a 1’auto-injection en sous-cutané.

Une évaluation de ce programme a permis de conclure & 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’angicedeme héréditaire de type II est une maladie rare, peu connue des professionnels de santé.

La gravité de la maladie est liée a la localisation laryngée de I’angicedéme qui peut entrainer la mort
du patient par asphyxie en 1’absence de traitement spécifique.

Parmi les facteurs déclenchants d’angicedéme, plusieurs actes li€s a la pratique odontologique ont été
identifiés, comme les avulsions dentaires, menant parfois au déces 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 maitrise du risque d’angicedéme 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 a Dintention 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 11.

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

Les répercussions d’un retard de diagnostic impliquent une mobilisation des praticiens a dépister

cette maladie. Le chirurgien-dentiste doit étre alerté face a certains signes évocateurs et doit orienter
le patient afin de confirmer le diagnostic.
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Abstract - Introduction: The hereditary angioedema of type 11 (HAE type II) is a disease which, in the case of
imvasive acts such as dental extractions, can trigger potentially fatal laryngeal edema. Observation: A 64-year-old
man presented to the hospital to perform dental extractions. The anamnesis revealed a history of hereditary

angioedema of type I1. The Mational Reference Center for Angloedema (CREAK) recommended a prophylactic protocol
before performing this traumatic dental procedure in order to reduce the riskof post-operative edema. Discussion:
The HAE type II is under- or misdiagnosed. The literature reports cases of death related to dental procedures in
patients unaware of being a carrier of the disease, Conclusion: In case of certain evocative signs (recurrent edema,
abdominal pain, family history, etc. ) the cdontologist must play an active role in the early detection of HAE type 1.

Introduction

The hereditary angioedema (HAE) type II is & rare and life-
threatening genetic disorder that is often under- or misdiag-
nosed [1]. It is caused by mutations in the SERPING 1 gene,
which causes a qualitative defect in the C1 esterase inhibitor
(C1-Inh), leading to an abrupt and localized release of
bradykinin, a peptide with vasodilating propeties. This leads
to an increased vascular permeability which can lead to edema
of the face, limbs, upper airways or digestive tract.

The edema is sudden, subcutaneous and/or submucosal,
crcumscribed, white, non-pruritic and disappears without
sequelae in 2-5 days [1]. The appearance of HAE is
spontaneous or caused by local trauma such as oral care, by
taking certain medications or by emotional stress [2]. The first
signs of HAE can occur at amy age but most often begin in
childhood [3].

Facial edema (eg. following dental treatment) is at high
risk for laryngeal damage, with a risk of death by asphyxiation
in the absence of specific treatment. It is therefore essential,
before treating any new patient, to collect a complete medical
history and apply a specific protocol.

* Cormespondence: wala aroufi@ etu.uca.fr

Observation

The reported case is that of a 64-year-old man referred by
his dental surgeon to the dentistry department of his local
university hospital for dental extractions. In this patient, a
diagnosis of HAE type Il had been made in 2009 by the CREAK.
He also suffered from lumbar osteoarthritis and dysli pidemia.
The patient was treated with icatibant (FIRAZYR ). 30 mg in
case of an attack.

The first manifestations of the disease appeared within
his childhood (5-6 years), as edemas with multiple local-
izations: abdomen, hand, foot, face. Despite a family history,
the patient was diagnosed at 54 years of age. With age, the
attacks seem to diminish in frequency and fintensity.
Spontaneous edema occurs, approximately every 3 weeks,
touching a single finger and disappearing during the day. In
2020, endodontic treatment without a prophylactic protocol
resulted in facial edema (without laryngeal involvement) that
disappeared after 2-3 days. In 2017, dental extractions were
performed and in 2018 implants were placed with a
prophylactic protocol 6 hours before the intervention with
a ClInh concentrate (BERINERT"), 20U/kg. In both cases,
there were no post-operative complications.

At the intmoral clinical examination, the patient com-
plained of discomfort in the maxillary teeth. The gum next to

This is an Open Access article distributed under the terms of the [rea tive Commons Attribution Licensa (hitpsy// ceativecommons.org,Ticenses fBy,'4 0, which permits
unrestricted use, distribution, and reproduction in any medium, provided the original work is propery cited,

1

38



J Oral Med Oral Surg 2020;26:29

(a)

W, Aroufi et ol

(e}

(d)

Fig. 1. Iconographies of the dinical case. (a) Intraoral photography in precperative. (b) Ovthopantomogram. (c) Maxillary occlusal view in

peroperative. (d) Removal partial denture. (e) Postoperative view,

the teeth n°25-26-27 was inflammatory. Two temporary
bridges, from tooth A”13 to tooth n"16 and from tooth n™22
to tooth n"27 were present and mobile (Fig. 1a). The survey
revealed penodontal pockets in teeth n®16-22-25-26-27. A
recurrence of decay lesions was observed in these same teeth.,
In the mandible, the teeth were healthy and asymptomatic. The
orthopantomagram showed periradicular radiolucency in teath
n*16-22-25-26-27 and horizontal alveolisis reaching 1/3 of the
root height (Fig. 1b).

After multidisciplinary consultation, an appointment was
scheduled to peform avulsions of teeth n™16-22-25-26-27
(Fig. 1c). In the context of an hospitalisation, the following
protocol was set up following the ecommendations of the
(REAK: aC1Inh concentrate injec tion (BERINERT®), 20 U,/ kg, in
the & hours preceding the procedure to be completed in the
event of an attack with icatibant (FIRAZYR®), 30mg. During
the procedure, additional precautions were taken in order to
limit the risk of post-operative edema: the choice of a para-
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T8 articles selected from the PubMed database using
[hereditary] AND [angioedema] AN [dental].

5 articles selected from the PubMed database
. using [hereditary] AND [angioedema] AND
[dental] AND [death] as key words

B1 articles were excluded after reading title and
abstract as they did not concern the subject.

23 articles were sebected for full reading

11 articles were excluded (no relating to

v

cases of HAE of type Il related to dental
care)

12 articles were selected for review

Fig. 2. Flow chart.

apical local anesthetic (articaine with epinephrine 1,/200000)
was made and injected slowly to prevent any risk of
trauma.

Likewise, multiple-rooted teeth extractions were performed
with root separation, and flapless. (Fig. 1c).

At the end of the procedure, a transitional partial denture
was placed (Fig. 1d). Before installing the device, the surface
condition was checked to avoid any mucosal trauma. Post-
operative advices have been clarified. A stage | analgesic and
an antiseptic solution were ordered. The patient remained
hospitalized for the night, for obse rvation. No laryngeal edema
occurred.,

At the post-operative appointment [J14). healing was
satisfactory (Fig. 1e). The sutures have been removed and the
transitional removable device was readjusted at this time
(Fig. 1f) to avoid any trauma to the mucosa.

Discussion

HAE of type IT is a rre disease [4], which can lead to life-
threatening edema of the limbs and face. In order to enrich the
presentation of this case, a review of the literature on the
PubMed search engine was conducted from 2002 to 2019 with

the following search equation: [hereditary] AND [angioedema)
AND [dental]. 12 articles have been retained among 78 articles
initially selected (Fig. 2). Articles were excluded if it was clear
from the title of the article or abstract that the topic was not
relevant or did not meet the criteria of the literature review
(articles relating to cases of HAE of type IT related to dental
care).

The main causes of the appearance of HAE reported in the
literature are dental extractions, taking certain medications,
stress, pulp devitalization and taking dental impressions
(Table ). Different care protocals are reported in relation to the
performance of the various acts of edontostomatology.

Dental extractions appear to be the most commeon trigger
for HAE type IL since 8 cases have been reported in the
literature [6,9,10]. Among these 8 cases, two had a fatal
outcome [6,9]. In both cases, the patient did not know that
he was a carrier of HAE. It should be noted that in most cases
the edema arrives late after the operation, sometimes more
than 2 days later which underlines the importance of post-
operative follow-up [10]. In this case, the patient should be
warned that edema may appear even several days after the
operation. The patient must be attentive to any respiratory
difficulties in order to act quickly. Dysphagia, a weak or
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Table I. Summary of selected articles.

W. Aroufi et el

Year Risk factors

Ref Age Sex

Summary

[5] 2019 24M
[13] 20/
26 to 54/H-F

50,F

Drugs (Ibuprofen, Codeine)
2019
[4] 2016
(el

[12]

[14]
(1]

Anxdety
2017 Dental extraction
2015

2015
2011

13H

[7] 2011

[15]

42/F Pulp extirpation

2010 56/

18/F
12/F

2008  28/F Dental extraction

[6]

[10] 2003 Dental extraction

2002

(8] Dental impressions

Angioedema triggered by taking analgesic drugs after
fracture of the mandible

Successful prerioperative management, with C1-INH
prophylacis

Tooth extraction in & patients with HAE type 11 with
C1-INH prophylaxis and anxiety management

Fatal laryngeal angioedema 2 days after dental extractions
in a woman anaware of having HAE type IL

Review of practitionens” awareness of the different
treatments for perioperative management of HAE type I1
Management with C1-INH prophylasis.

Presentation of the clinical aspects of HAE type I1, recent
data of its management in emergency and perioperative.
In hereditary forms, depending on the location and
severity of the seizures, emergency treatment is based on
the use of Lcatibant, a bradykinin B2 receptor antagonist,
and of the C1 inhibitor concentrate.

Angioedema triggered by pulp extirpation in a patient
unaware of having HAE type IL

Invasive dental care with C1-INH prophylaxis without
perioperative complications

Angioedema several hours after tooth extmction in a
patient unaware of having HAE type II

Four patients died from laryngeal oedema induced by
tooth extraction which, after a symptom-free latency
of 4 to 30 hours, caused laryngeal edema. Three of the
patients died of suffocation the night after surgery and
the fourth died the second night.

Perioral angioedema secondary to taking dental
impressions

inaudible wice can alsobe the prodromes of a future laryngeal
attack.

Certain drug treatments also appear to be a trigger.
Hammond et al. report acaseof a patient with HAE ty pe IT after
taking ibupmofen and codeine [5].

Psychological stress nay trigger edema [4). For this reason,
prior to tooth extraction in a patient with HAE, Rosa et al
describe the wse of consciows sedation to reduce anxiety and
thus pain perception to help prevent post-operative angioe-
dema [4].

Baliga et al. described a case of HAE type 11 following pulp
devitalization, In this case, the patient was unaware that she
had this disease and no family history had been reported [7].
More marginally, a case of HAE was described following dental
impression taking [8].

Short-term prophylaxis consisting of the injection of
Cl-Inh within & hours before the procedure does not
completely avoid the risk of postoperative edema, which is
why the use of icatibant (FIRAZYR®) ar the concentrate injection
of C1-Inh (20U /kg) may be necessary postoperatively [12].

Early diagnosis of this disease is essential [11] although
the lack of specificity of symptoms complicates the diagnosis
[1]. In this context, most incidents during dental care have
occurred in patients who were unaware of being a carrier of this
disease [13,6,5,9]. HAE type II should be mentioned in the
case of any clinical signs suggestive of the disease: isolated
non-erythematous and non-pruritic angicedema, unexplained
recument abdominal pain, recurrent oral edema or a family
context [11]. However, only the quantitative and functional
C1-INH assays and the C4 Complement Compound assay can
certify the diagnosis. A concentration of C1-INH lowered on
two samples allows to confirm the diagnosis. The treatment of
the pathology takes place in specialized centers, the CREAKs
[14].

Conclusion
This report shows the importance of early diagnosis of

HAE type II, allowing effective multidiscplinary care and
control of a risk management of post-operative edema.
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Mobilizazion of practitioners to know and suspect this
disease must be important in view of the fatal nature of the
attacks. In the case of recurrent and tmnsient edema, type II
HAE should be mentioned and a consultation at the
CREAK reference center should be considered. Studies are
underway to improve the early diagnosis. The genotype-
based approach should eventually allow earlier detection of
this type of pathology.

Conflicts of interests: The authorsdeclare that they have
no conflicts of interest in relation to the publication of this
article.
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Congres de la Société
Francaise de Chirurgie Orale M AI

SFCO 2020 — Soumission d’un résumé

Madame, Monsieur,
Nous avons le plaisir de confirmer la soumission de votre résumé dans la cadre de 1’appel a communications du
congrés SFCO 2020. Ce résumé a été soumis le 14/01/2020 21:57.

g’ sfeo, SORDEAUX
N—

« L’angicedéme 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 géne SERPINGT1 a l’origine d’un défaut qualitatif de I’inhibiteur de la C1 estérase (C1-Inh),
conduisant a un relargage brutal et localisé de bradykinine, peptide aux propriétés
vasodilatatrices. Cela conduit 2 une augmentation de la perméabilité vasculaire pouvant mener
a des cedémes 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
disparait sans séquelle en 2 a S 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 I’angiotensine (IEC) ou par un stress
émotionnel (Longhurst, 2019). Les AOH du visage sont a haut risque d’atteinte laryngée,
menacant le pronostic vital par asphyxie en ’absence de traitement spécifique. Les premiers
signes d’AOH peuvent survenir a tout ige mais débutent le plus souvent dans I’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 angicedemes (CREAK). Le patient avait
présenté des épisodes aigus des I’enfance mais n’a été diagnostiqué qu’en 2009, a I’age de 54
ans. Il souffrait par ailleurs d’arthrose lombaire et de dyslipidémie. A I’examen clinique, les
dents n°16 ; 22 ; 25 ; 26 et 27 présentaient des lésions péri-apicales et devaient étre extraites
suite a des épisodes infectieux a répétition. Apres 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 particuliére. Le patient a été surveillé 24 heures en
milieu hospitalier, aucun cedeme laryngé ne s’est manifesté.

Ce rapport montre ’importance d’un diagnostic précoce de ’AOH, permettant une prise en
charge pluridisciplinaire efficace et une maitrise du risque d’cedéme post-opératoire. Une
mobilisation des chirurgiens-dentistes a connaitre et a suspecter cette maladie doit étre
réalisée. En cas d’eedéme récurrent et transitoire, ’AOH doit étre évoquée et une consultation
au centre de référence du CREAK devrait étre 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. « Epidémiologie descriptive de I'angieedéme a bradykinines chez I'enfant sur
le territoire frangais » Médecine humaine et pathologie, 2015.
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Annexe 3 : Carte de soins et d’urgence de ’AOH de type I

b > [ > > ol > > >

Egal Fraternité
ntruumus FRANCAISE
Ministére de la Santé

de la Jeunesse
et des Sports
Direction Générale de la Santé

Carte de soins et d'urgence

Emergency Healthcare Card

Angicedéme héréditaire

Hereditary angioedema

* Risque asphyxique par cedéme du larynx
A » Signes abdominaux pouvant faire évoquer une
urgence chirurgicale (occlusion).

=3 Le traitement d'urgence repose sur l'injection IV de
concentré de C1 inhibiteur.

Cette carte est remplie et mise & jour par le médecin, en présence et avec |'accord
du malade qui en est le propriétaire.

Ce document est confidentiel et soumis au secret médical.

Nul ne peut en exiger la communication sans autorisation du titulaire ou de son
représentant légal.

=3 =3 =) =) =) =) =) =)

« [njecter soit d'emblée le C1inh IV (comme au point 1), soit I'acide
tranexamique en IV : 1 g chez |adulte, 10 mg/kg chez I'enfant a renouveler
toutes les 6 h pendant 24 h selon I'évolution clinique.

 En cas d'échec ou de forme hyperalgique d'emblée, instituer un traitement
substitutif par concentré de C1Inh par voie intraveineuse (comme en 1.).

* En cas d'inefficacité du traitement dans un délai de 30 & 90 minutes,
envisager d'autres diagnostics (exemple : possibilité d'une occlusion de
cause chirurgicale).

® Prévoyez une surveillance hospitaliére jusqu'a I3
signes.

3. Respedez les contre-i di

gte régression des

antagnnis

4.En cas di d'anesthésie, de soins ou
d'explorati es ou non (soins dentaires, ORL,
endoscople conseil auprés du médecin assurant la prise en

charge habitl# e |I sera nécessaire, selon les cas, soit de disposer en réserve
d'un traitement d'urgence soit, de débuter un traitement prophylactique un
ou plusieurs jours avant le geste.

5. Pour plus d'informations pratiques, se reporter aux « informations
personnelles » de cette carte (traitement d'urgence préconisé, traitement
prophylactique).

“ Contre-indications de |'adde tranexamique : antécédents de pathologies thrombo-emboliques
artérielles et/ou veineuses; administration possible pendant la grossesse.

n For recommandations in case of emergency :

Go on the website Orphanet (free access website providing
informations about rare diseases and orphan drugs) :
Gll)  www.orphanet.net

Recommandations en cas d'urgence

L'angicedéme peut étre déclenché par des traumatismes,

mémes minimes (intervention chirurgicale, soins dentaires, ORL,
endoscopie, sutures), par la prise de certains médicaments, par une infection ou
par un stress émotionnel.

Il peut aussi survenir sans facteur déclenchant.

1. En cas de crise laryngée débutante (= dysphagie, voix faible ou inaudible
sans géne respiratoire) ou installée (= dyspnée laryngée avec géne
respiratoire) :

* Hospitaliser immédiatement en unité de réanimation (app

® Assurer la | ion assistée et
oxygénothérap

® Mettre en pla

* Débuter le traite tbstitutif immeédiatement par injection de concentré de

Clinh Iv*:
Délai d'action du produit : 30 minutes.
Mode d'administration : en IV sur 5 minutes dans la tubulure.
Posologie si poids > 20kg : 1 000 unités.
Posologie si poids < 20kg : 500 unités, quelque soit le poids.
A renouveler 1h aprés si effet insuffisant.
2.En cas de douleurs abdominales aigués associées ou non a des
vomissements pouvant faire évoquer une « crise abdominale» :
= Mettre en place une évaluation de la douleur selon les protocoles habituels.

« Débuter un traitement antalgique et un traitement symptomatique des
vomissements,

 Une suveillance sérologique est a prévoir.

ICIENE ER g (s | Photo didentite

(Cardholder)

NOMG o s
Prénoms:..............

Né(e) le :
d L

Téléphone : . .. . Date:
Slgnature du tﬂulalre 0
de son représentan

Prénom:......................... Téléphone: ... ... ...
Adres S
2 NOM
Prénomis: - Telephone:
AAFESSE & .
B NG
Prénom ... Téléphone :
Adressesl s e e e s
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Informations médicales personnelles

(Personalized medical information)

Cochez les cases correspondantes en cas de réponse positive (Please tick the boxes as appropniate)
1- Sur la maladie (Disease):

> Date du diagnostic (ate of dagnostic): ... / ... I ...

> Coordonnées du laboratoire: ................................

> Type du déficit héréditaire en C1inh, cochez la case correspondante :
O Type 1 (= déficit pondéral)
O Type 2 (= déficit fonctionnel)

> Résumé clinique :
O Date de mise a jour : ..

* Nombre d'épistes :

* Comme| alres?

& COMMENLAINES | ...oivieiiinimmui anini vt ivehbive romd b s sesvi i

O Traitement par concentré de C1inh :
* Nombre de traitement effectués :
* Commentaires :

2 Letraitementdefond:

Nom du médi‘camem Date de début Date'd'anét Posologie | Commentalres
en DCI du traitement | du traitement
faa Fia P
Fom Fcuus Fosid
[ I -

(1) DCI : Dénomination Commune Intemationale

—p = =l = ) - ) )
En cas d'urgence contacter les médecins
responsables de la prise en charge du malade

(Ph in charge of treatment of the cardholder)
1. Service d'urgence de proximité :

Nom du service: .........

Adresse @ ...

Telephone
2. Médecin du centre speclallse de traitement de Ia rnaladle :
NOM C
Nom du Service : ...
Adresse : ...

Permanence téléphonk

Nom du medecm

AIBSSE &
T8 DO N s e o o s s o e e e
4. Médecin traitant :

A e S e A P
AL SR el e e e R e e

T e R e i e e Aot e e

—>

Informations médicales personnelles

(Personalized medical information)

3-Traitement préconisé, en cas d'Urgence : s e min qisomes e
[ Traitement d'une crise grave (forme laryngée ou forme abdominale grave):
* Indications : .

* Nom du produit :
* Posologie : . 3
* Mode d' adm\mstrat\un 7
* Lieu de stockage éventuel : ...
0 Traitement d'une crise modér e (3

* Indications :

* Nom du produit :
. Posologle

y acthue (en cas de soins denta;res d |ntervent|0n
chirurgicale programmée...):

INdICAtIONS I ...ttt

e Nomduproduits ... o

* Posalogie : . i

-Modedadmmlsrramn

Les autre antécédents, pathologies et mentions utiles en

urgence : Others (allergies, associated pathologies, etc.)

Nom, fonctions, cachet, date et signature du médecin remplissant la carte :
(Name, affiliation, stamp, date and signature of the physidian who filled in this card)

= = = =) =P =P =) =) =)

Pour toute information concernant la maladie, consulter:
(For further information on this disease) i

Le centre de référence : g‘

> Centre deréférence des angicedémes non-histaminiques (CREAK), CHU de Grenable — Service 3
de médecine inteme, 3eA; CHU de Grenable, BP 217 — 38043 Grenable cedex 09 -
Tél: +33(0)4 76 76 94 49 ou 06 2133 67 4.

Les sites suivants :
> le site «Orphanet » : www.orpha.net :

rubrique « cedéme angioneuroti -Urgences »
> AMSAOQ (Association des Malades atteints inhibiteur)
http://amsao free.fr/
> HAE| (association int eur )
www.haei.or

AMSAO

REPUBLIQUE FRANCAISE Association des malades souffrant
Ministére de la Santé d'Angicedémes par déficiten C1 inhibiteur
de la Jeunesse 31, rue de Chateaufort 91400 Orsay
et des Sports Té1.: 016014 3290
Direction Générale de la Santé
www.sante.gouv.fr
Maladies Rares

Liberté + Egalivé = Fraternité

Info Services Association Internationale de Malades
atteints de déficits en C1 inhibiteur

0810 63 19 20 2 rue des 4 Eglises

N” Azur, prix appel local 54000 NANCY - FRANCE

En cas de perte de la carte, priére de retourner ce document a son titulaire.

(If this card Is lost, please return it to the cardholder).

Ce document a &t établi par le Ministére de la Santé, de la Jeunesse et des Sports en
concertation avec des professionnels de la maladie et I'association AMSAO. Déc. 2007
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AROUFI (Wafa) - « ANGIOEDEME HEREDITAIRE DE TYPE I1 ET AVULSION
DENTAIRE : A PROPOS D’UN CAS ET REVUE DE LA LITTERATURE »
(Theése : Chir.Dent. ;Université Clermont Auvergne ; 2020) — N°

Résumé : Nous rapportons le cas d’un patient nécessitant des avulsions dentaires et dont I’anamnése a
révélé une pathologie rare mais potentiellement mortelle : I’angicedéme héréditaire de type II (AOH de
type 1I). L’angicedéme 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 a sa localisation
laryngée car elle peut rapidement mener a une mort par asphyxie en 1’absence de traitement spécifique.
Dans la mesure ou les avulsions dentaires ont ét¢ identifiées comme facteurs pouvant déclencher un
angicedéme laryngé, le patient a bénéfici¢é d’un protocole prophylactique permettant de réduire ce
risque. Une revue de la littérature a permis d’identifier d’autres facteurs de risque liés a la pratique
odontologique, qui dans certains cas ont été fatals.

Le risque mortel li¢ a certains actes odontologiques et 1’existence de mesures prophylactiques réduisant
ce risque incitent a sensibiliser la communauté médicale.

RUBRIQUE DE CLASSEMENT : Cas clinique

MOTS CLES : angioedéme, héréditaire, dentaire

MOTS CLES ANGLALIS : hereditay, angioedema, dental

JURY :
Président : M. DALLEL Radhouane, Professeur des Universités

Assesseurs : M. DEVOIZE Laurent, Professeur des Universités

M. DENIS Frédéric, Maitre de conférences des Universités

Mme MONCONDUIT Lénaic, Maitre de conférences des Universités
Mme PAVAGEAU Claire, membre invité
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