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Langioedéme héréditaire (AOH) est une maladie
génétique rare liée a un déficit d'une protéine du
sang, appelée C1 inhibiteur (C1 Inh) qui conduit a une
synthése excessive de bradykinine responsable de
I'cedéme.

On distingue 3 types d’AOH :
Le type 1 : le plus fréquent : se caractérise par une
diminution du taux de C1 Inh dans le sang.
Le type 2 : se caractérise par un taux normal de
C1 Inh mais celui-ci, dans ce cas, ne fonctionne pas
correctement.
Le type 3 : prédomine chez la femme. Il n’est pas
associé a un déficit mesurable mais les symptémes
sont identiques. Il est notamment caractérisé par une
mutation au niveau du facteur XIl. D'autres mutations,
plus rares, ont été identifiées.
Les manifestations peuvent intervenir a n‘importe quel
age de la vie, mais la maladie se déclare le plus souvent
durant I'enfance ou I'adolescence.

La maladie (AOH types 1 et 2) est une maladie
génétique héréditaire due a une altération d'un gene
(mutation) situé sur le chromosome 11 qui assure
normalement la fabrication du C1 Inh. La mutation peut
étre transmise par I'un des parents, lui-méme porteur
du géne muté (75 % des cas) ou se produire chez une
personne (25 % des cas) dont les parents ne sont pas
porteurs (mutation de novo). La transmission héréditaire
est autosomique dominante, soit une probabilité d'1
risque sur 2 de transmettre la maladie a son enfant.
Langioedéeme acquis (AOA) de type 1 ou 2 est,
cliniquement, difficile a différencier de I'AOH. Mais
dans ce cas, le déficit en C1 inhibiteur n'est pas lié
a un défaut génétique. Il est causé par un trouble
lymphoprolifératif sous-jacent ou par I'existence d'auto-
anticorps dirigés contre le C1 Inh. LAOA différe aussi de
la forme héréditaire par I'age plus avancé de survenue :
a partir de 40 ans.

Les angioedémes se caractérisent par des crises
imprévisibles et récurrentes de gonflements de la peau
et des muqueuses. Toutes les parties du corps peuvent
étre affectées, mais plus généralement :

Les mains et les pieds :
(comme illustré ci-contre)

Le visage,

Le ventre :

les oedémes abdominaux
sont trés douloureux et sont
responsables de douleurs
et de vomissements parfois
intenses.

La gorge : les oedéemes
du larynx peuvent obstruer
les voies respiratoires et
constituent une urgence
vitale (risque d’asphyxie)
nécessitant une prise en
charge spécifique et urgente.

En général, les oedémes apparaissent de facon
inopinée et persistent environ 2 a 5 jours, puis
disparaissent. Il y a souvent une zone de prédilection
pour chaque malade.

La plupart des crises surviennent spontanément, sans
raison apparente, mais certains événements peuvent
les déclencher : la prise de certains médicaments
contre-indiqués, une intervention chirurgicale, des soins
dentaires, une infection, un traumatisme, le stress, les
menstruations, la grossesse, etc.

Le diagnostic posé, une prise en charge appropriée
et individuelle de chaque patient est importante pour
prévenir et/ou traiter les crises, en fonction de leur
fréquence et de leur gravité.

Les traitements doivent étre individualisés en fonction
des caractéristiques de chacun et décidés conjointement
entre le patient et son médecin spécialiste.

Traitements de fond possibles:
Les traitements de fond d’ancienne génération sont de
moins en moins prescrits, notamment a cause des effets
secondaires: Danazol, Luteran (contraceptif), Exacyl
(peu ou pas efficace). Deux nouveaux traitements de
fond sont actuellement disponibles:

anticorps monoclonal contrélant le taux de
kallikréine, injection sous-cutanée 1 & 2 fois par mois.

agissant également sur la kallicréine, prise

orale quotidienne d'un comprimé.
Autre traitement possible: les injections réguliéres en
IntraVeineux de C1 inhibiteur, notamment pour les
enfants, les femmes enceintes,....

Traitements de crise:
injection de la protéine déficitaire par voie
intra-veineuse , 20 U/kg. Noms commerciaux :
(produits dérivés du plasma sanguin).
bloque I'excés de bradykinine, injection sous-
cutanée.
D’autres traitements, en préventif ou en cas de crise
sont en cours d’'évaluation.



