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A Propos d’un cas 

•  Madame D… 52 ans 
•  ATCD d’intubation difficile avec œdème de glotte en 1991 
•  Opération bénigne de l’épaule le 22/09/16 
•  Oedème laryngé lors de l’intubation 
•  Détresse respiratoire 
•  Trachéotomie en urgence 
•  Pas de séquelles 

TRACHEOTOMIE  
de sauvetage au Bloc Opératoire 
RMM Clinique Pasteur 23/02/17 



Circonstances et 
état d’esprit 
•  SITUATION IMPREVUE 

•  ECHEC D’UNE 

PROCEDURE 

•  DECISION TARDIVE 

•  IMPREPARATION 

•  URGENCE VITALE 

•  ENORME STRESS 

•  GROSSE 

RESPONSABILITE 

•  PAS D’EXPERIENCE 



L’Oedème angioneurotique (OAN) ou Angio-œdème bradykinique héréditaire 



Introduction 

•  Angioedème = angioedème neurotique 

•  Syndrome clinique par excès de bradykinine, avec épisodes 
•  Oedèmes sous cutanés et/ou sous muqueux 
•  Transitoires et récidivants 

•  Ce n’est pas une réaction allergique 

•  Étiologies différentes, signes cliniques identiques 

•  Maladie rare 
•  Consensus internationaux récents 
•  Molécules efficaces 
•  Concerne les urgentistes et les MAR +++ 



• Les antagonistes de l’angiotensine II (AAII) peuvent donner aussi ce
type d’effets secondaires mais avec une incidence bien moindre. La prise en
charge est la même que pour les IEC. Il faut souligner que les patients ayant
fait un angiœdème sous IEC ont 10 % de risque de faire un angiœdème sous
AAII (5).
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Figure 1 : Classification des AO bradykiniques.

Angiœdèmes
bradykiniques

AO héréditaires

AOH de type I 
ou II : 
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en C1Inh

AOH de type III : 
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AO acquis : 
Associé ou non
à un anticorps

anti-C1Inh

Médicamenteux :
• IEC
• AAII

Classification des AO bradykiniques. 



Définitions 

•  angioedème=syndrome clinique 
 
•  3 types angiodèmes 

•  Bradykiniques(40%) 
•  Histaminiques(50%) 
•  Autres: leucotiènes, physique(10%) 

•  Œdème de Quincke = oedème du visage 

urticaire 



Signes cliniques 

Récurrence d'œdèmes segmentaires 
 
•  topographie variable  
•  développement de manière progressive sur 12 à 36 heures  
•  peut être précédé d’un érythème local dans 25 % des cas   
•  durée habituellement 2 à 5 jours   
•  existence de crises aiguës à développement beaucoup plus 

rapide  
•  fréquence des crises varie d’une par semaine à une par an 



et de douleurs abdominales 
 

•  atteinte digestive est très souvent 
trompeuse 

•  tableau pseudo-chirurgical 
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• Le patient doit savoir reconnaître les crises modérées des crises
sévères (œdème laryngé, de la face, du cou, de la langue, ORL) car ces crises
peuvent engager son pronostic vital et nécessitent un traitement spécifique
adapté (Fiche 2).

• Le patient doit connaître son traitement de crise sévère, l’avoir sur lui
ou à proximité. S’il le désire, il pourra se familiariser lors de la consultation avec
le matériel d’injection (la seringue préremplie pour l’icatibant par voie sous-
cutanée ou le kit d’injection en IVL du concentré de C1Inh). Un membre de son
entourage proche pouvant aussi être concerné par l’urgence thérapeutique, il
lui sera alors proposé d’assister à cette partie de la consultation. 

Les crises d’angiœdème peuvent 
avoir des localisations multiples

Langue

Face

Œsophage

Abdomen
(intestins)

Appareils
génitaux
externes

Vessie

40 %

50 %

75 -97 %

Fiche 1 : Éducation thérapeutique “Localisations des crises d’angiœdème”.

Larynx

Articulations

Mains

Pieds



Diagnostic paraclinique 

•  Imagerie: aucun examen spécifique 
 
 
•  Biologie 

•  Affirme le diagnostic 
•  Précise le type (algorithmes internationaux) 

 
 
Pas disponible en urgence 
 
 

Diagnostic clinique 



Attention! 

bradykinine histamine 

Rash serpigineux 
Non prurigineux 

urticaire 



Quand y pensez? 

Maladie rare: méconnue …...mais formes associés aux IEC,ARA II, 
inhibiteurs DDP-IV (Januvia) 
•  NY :augmentation des hospitalisations depuis 1990 
•  AO et IEC 1-2% des patients 
•  15 000 à 30 000 consultations/an urgences 
 
Diagnostic connu 
•  Patient porteur d’une carte 
•  Avec son traitement 
•  Éliminer un autre diagnostic (formes abdominales) 
•  Évaluer gravité crise 
 
Diagnostic non connu 
•  Toujours y pensez car traitement spécifique, pronostic vital,évolution imprévisible 
•  Éliminer autres causes d’angioedeme 
•  Évaluer gravité crise 



20

En synthèse

→ Les traitements de crise utilisés pour les angiœdèmes bradykiniques sont
les mêmes que ce soit pour les types I, II ou III. 
→ Le traitement des crises sévères repose sur l’administration en urgence de
concentré de C1Inh en IV lente à la dose de 20 U/kg ou d’icatibant (antagonis-
te des récepteurs B2 de la bradykinine) à la dose de 30 mg en sous-cutanée.
→ Il est recommandé que le patient y associe le traitement par acide tranexa-
mique suivant la posologie de traitement de crise.
→ Le traitement des crises modérées repose sur l’acide tranexamique à la
dose de 1 à 2 g toutes les 4 heures.
→ Il est indispensable que tout patient ait son traitement de crise sévère sur
lui ou à proximité. 

En pratique

Le patient doit bien connaître ses traitements de crise et savoir identifier rapi-
dement les crises sévères qui peuvent mettre en jeu son pronostic vital. Il doit
distinguer 2 types de crise : les crises modérées et les crises sévères.

• En synthèse : Conduite à tenir en cas de crise sévère/modérée (Fiches 1
et 2).

Fiche 1 : Conduite à tenir en cas de crise sévère.
EVA : Evaluation visuelle analogique (de la douleur)

Crise sévère 
ou

modérée ?

Qu’est-ce-qu’une 
crise sévère ?

• Toute crise ORL
• Toute crise touchant la face
• Toute crise abdominale avec EVA > 5

Conduite à tenir 
en cas de crise ?



Le piège à éviter 
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Figure 2 : Stratégie diagnostique face à un angioedème.

S’agit-il d’un angiœdème ? 
œdème localisé, transitoire non inflammatoire 

Angiœdème bradykinique héréditaire ?
Début précoce des premiers symptômes 

Contexte familial

Angiœdème non histaminique ?
Pas d’urticaire associée, corticorésistance

Récurrence malgré un traitement au long cours par de hautes
doses d’antihistaminiques 

Angiœdème bradykinique ?
Localisation digestive

Efficacité d’un traitement de fond par acide tranexamique (1 g x 3/j)

Stratégie diagnostique face à un angioedème 
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Angiœdème histaminique

Durée Quelques heures

Angiœdème bradykinique

Quelques jours

Urticaire Concomitante ou à distance Absente

Atteinte digestive Exceptionnelle Fréquente

Contexte Atopie, prise d’AINS ou 
de pénicilline

Prise d’IEC, d’AAII, 
de pilule contraceptive, 
grossesses

Corticosensibilité
(1-2 mg/kg)

Bonne < 3 h Nulle

Tableau I : caractéristiques cliniques différenciant les différents types d’angioedèmes
(1-4) .

Caractéristiques cliniques différenciant  
les différents types d’angioedèmes 

La différence entre les deux types d’angiœdèmes repose essentiellement sur l’analyse clinique. 



Actuellement, le délai entre les premiers symptômes 
 et le diagnostic est supérieur à dix ans 
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• Il doit connaître la nécessité de mesures de prophylaxie avant tout
soin dentaire ou geste chirurgical.

• Le patient doit connaître les médicaments contre-indiqués : dextrans,
inhibiteur de l’enzyme de conversion (IEC), antagoniste de l’angiotensine II
(sartans), acétate de cyprotérone, les pilules œstroprogestatives en général
sont à éviter et il faut leur préférer les pilules macroprogestatives.

• Le patient doit toujours avoir sur lui sa carte de soins et d’urgence
pour pouvoir la présenter à tout professionnel de santé le prenant en
charge. 

Fiche 3 : Education thérapeutique “Facteurs déclenchants et situations “à risque” des
crises d’angiœdème”.

Certains facteurs peuvent favoriser vos crises

• Modifications hormonales
(pilule, grossesse, menstruations...) : 
sur 66 % des patientes, 1 sur 2 verra ses symptômes
s’aggraver après la puberté.

• Traumatismes même minimes
Bicyclette, dactylographie.

• Intervention chirurgicale urgente ou non

• Stress, fatigue
Examen, mariage...

• Infection ORL

• Soins dentaires

Facteurs déclenchants et  
situations “à risque” des crises d’angiœdème 



   

Nom de la maladie et ses synonymes 
Oedème angioneurotique 
Angioedème  

Nom des maladies exclues 
Œdème de Quincke allergique  
Œdèmes vasomoteurs 
Œdèmes histaminiques  

Définition 
Il s’agit d’un oedème sous-cutané ou sous-
muqueux limité durant au moins 12h qui récidive 
plus ou moins fréquemment. Il est dû à un déficit 
pondéral et/ou fonctionnel en C1Inh (inhibiteur 
de la fraction C1 du complément).  
L’œdème angioneurotique (OAN) peut être 
héréditaire ou acquis.  

Historique 
1882 : première description magistrale par le Dr 
Von Quincke 
1917 : Crowder et Crowder montrent que l’OAN 
héréditaire est transmis sur un mode 
autosomique dominant 
1963 : Donaldson et Evans montrent qu’il est lié 
à un déficit quantitatif ou qualitatif en la protéine 
C1Inh (inhibiteur de la fraction C1 du 
complément)  
1972 : premier cas publié d’OAN acquis dans le 
cadre d’un syndrome lymphoprolifératif  
1976 : l’efficacité du Danazol dans l’OAN est 
montrée dans une étude en double aveugle 
1986 : le gène de C1Inh est identifié sur le 
chromosome 11 
1986 : premier cas d’OAN acquis par présence 
d’un anticorps anti-C1Inh 
1998 : la bradykinine semble être le médiateur 
principal de l'angioedème 
2002 : Modèle animal de l'angioedème 
héréditaire réalisé par le Pr Davis (souris)  
2004: Premier essai thérapeutique avec un 
inhibiteur de la kallikreine et un antagoniste du 
récepteur de la bradykinine  

Critères diagnostiques 
Les différents œdèmes angioneurotiques 
(héréditaire de type I et II, acquis de type I ou II , 
médicamenteux) ont la même symptomatologie 
mais des caractéristiques biologiques et une 
prise en charge thérapeutique différentes. Il y a 
souvent un retard important de diagnostic, le 
diagnostic d’OAN héréditaire n’est posé en 
moyenne que 7 à 12 ans après la première 
crise. Dans ce cas une prise en charge familiale 
doit être prévue, avec un dépistage même chez 
les sujets asymptomatiques. 
Les OAN acquis peuvent révéler une pathologie 
grave (néoplasies, hémopathies).  
Le diagnostic d’angioedème héréditaire repose 
sur des critères diagnostics précis qui ont été 

validés par le groupe européen de recherche sur 
l’angioedème héréditaire. (Cf. tableau 1)  

Tableau 1 : critères diagnostiques de 
l'angioedème héréditaire  

Critères cliniques� Critères biologiques�
Majeurs  
1. Angioedème limité,
sous cutané, sans
urticaire associé,
récidivant fréquemment
et durant au moins 12h 

 
 
 
 

1. Concentration du C1inh inférieure à 
50% du taux normal ; dosage fait sur 
2 prélèvements distincts , chez une 
personne âgée d’au moins 1 an 

2. Douleur abdominale
récurrente sans étiologie
claire organique et
durant au moins 6h. 

 
 
 

2. Activité fonctionnelle de C1Inh 
inférieure à 50% du taux normal ; 
dosage fait sur 2 prélèvements 
distincts , chez une personne âgée 
d’au moins 1 an 

3. Œdème laryngé
récurrent 

 3. Mutation détectée sur le gène du 
C1Inh altérant sa synthèse et/ou sa 
fonction 

Mineurs  
Histoire familiale
d’œdème récurrent et/ou 
de douleur abdominale 
récurrente et/ou 
d’œdème laryngé 
récurrent�

  

 
Le diagnostic d’œdème angioneurotique 
héréditaire est posé si le patient présente au 
moins un critère clinique majeur et un critère 
biologique.  

Examens biologiques 
Les examens biologiques de première intention 
indispensables sont : le dosage des C3, C4, le 
dosage pondéral de C1Inh et l’analyse 
fonctionnelle de C1Inh. 
Un bilan biologique approfondi doit être effectué 
chez tout patient suspect d’OAN avec un dosage 
pondéral et fonctionnel de C1Inh, un immunoblot 
anti-C1Inh et une recherche d’anticorps anti-
C1Inh.  

Incidence 
C’est une maladie orpheline, l’OAN héréditaire a 
une prévalence de 1/100 000 soit 350 personnes 
environ en France et 10 000 à 50 000 en 
Europe.  
Pour l’OAN acquis, seule une cinquantaine de 
cas ont été publiés dans la littérature depuis 
1972.  

Description clinique 
Le tableau clinique peut être très différent d’un 
patient à l’autre même s’ils sont de la même 
famille, l’OAN se présente soit sous forme: 
1- d’oedème sous cutané ou sous muqueux 
blanc, mou, non prurigineux qui survient par 
crises et qui dure 3 à 5 jours, avec souvent une 
zone de prédilection pour chaque patient. Ces 
œdèmes ne répondent à un traitement ni par 
corticoïdes ni par anti-histaminiques ; 

 
Bouillet L. Les oedèmes angioneurotiques. Encyclopédie Orphanet. Février 2005. 
http://www.orpha.net/data/patho/FR/fr-OAN.pdf 2 

Le diagnostic d’œdème angioneurotique héréditaire  
est posé si le patient présente  

 
au moins un critère clinique majeur et un critère biologique 





Physiopathologie 
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Tableau IV : Les quatre principaux traitements disponibles.

Figure 4 : Modes principaux d’action des traitements actuels de l’angiœdème bradykinique.

Thérapeutiques spécifiques :
4 disponibles

Traitements de l’AOH types I, II ou III

Antifibrinolytiques

Androgènes

Bradykinine

Plasmine

Hépatocytes
Macrophages
Fibroblastes

Facteur Hageman : FXII

Récepteur β2

Cellule endothéliale

DX-88

Icatibant

Traitements des crises :
3 disponibles

Crises modérées

• Acide tranexamique• Icatibant
• Concentré de C1Inh

• Acide tranexamique
• Danazol
• Concentré de C1Inh

(rarement)

C1Inh
rC1Inh
Concentré 
de C1Inh

Traitements de fond :
3 disponibles

Crises sévères

Prékallicréine Kallicréine

Modes principaux d’action des traitements actuels 
de l’angiœdème bradykinique 
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Fiche 1 (suite) : Conduite à tenir en cas de crise sévère.
• En cas d’efficacité insuffisante, l’injection d’icatibant peut être renouvelée 6 h après,
avec un maximum de 3 injections à 6 h d’intervalle pendant 24 h. Un maximum de 8
injections par mois est cependant recommandé. 
• Pour le concentré de C1Inh, l’injection peut être également renouvelée 1 h après si
besoin.

Fiche 2 : Conduite à tenir en cas de crise non sévère.

Conduite à tenir 
en cas de crise sévère

30 mg d’icatibant en sous-cutanée

ou

20 U/kg de concentré de C1Inh en IVL

Administration le plus tôt possible de

Acide tranexamique : 1-2 g toutes les 4 heures per os
pendant 48 heures

+

Thérapeutiques non spécifiques : anxiolytiques, 
antalgiques, antispasmodiques...

+

Conduite à tenir
en cas de crise 

non sévère

• Acide tranexamique :
1-2 g toutes les 4 heures per os pendant 48 h ou IVL

•  Thérapeutiques non spécifiques : 
anxiolytiques, antalgiques, antispasmodiques...



→ Nous disposons actuellement de 2 molécules pour le traitement prophy-
lactique : le danazol pour les angiœdèmes héréditaires de types I et II et le
concentré de C1 Inhibiteur pour tous les types d’angiœdèmes héréditaires.
→ Il consiste pour les interventions programmées, à la prise de danazol 600
mg par jour 7 à 10 jours avant l’intervention à poursuivre 5 jours après. 
→ Pour les interventions en urgence, une injection de 20 U/Kg de concentré
de C1Inhibiteur en IVL une heure avant l’intervention est préconisée. 
→ Dans tous les cas, il est indispensable que le patient ait aussi sur lui son
traitement d’urgence (C1 Inhibiteur ou icatibant), et/ou sur le lieu même d’in-
tervention à dose suffisante pour faire face à un éventuel œdème laryngé à
traiter en urgence.

Ceci étant dit, nous devons bien reconnaître que la prophylaxie concernant
ces patients reste insuffisante et qu’il nous faut mieux faire et nous y atteler
dans les années à venir.
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Fiche 1 : Éducation thérapeutique “Conduite à tenir en cas d’intervention ou de soins
dentaires”.

Non programmée Programmée

Conduite à tenir en cas d’intervention 
ou pour tout soin dentaire

Vous devez prévenir :

• l’anesthésiste et recevoir
du concentré de 
C1-inhibiteur 20 U/kg
en intraveineux 
au moment de l’induction 
de l’anesthésie.

Il est recommandé d’appeler 
auparavant votre médecin 
référent

Mais vous devez prendre :

• du danazol : 600 mg/j à 
commencer 7 jours avant 
l’intervention et à 
poursuivre 5 jours après ;

• du concentré de C1-inhibiteur
devra être présent dans la salle
d’anesthésie ou sur le lieu 
d’intervention.

Conduite à tenir en cas d’intervention ou de soins dentaires 



Médicaments contre indiqués 

Pour tous les types d’angioedèmes : éviction définitive 
 

 
§  IEC 
§  Antagonistes récepteurs angiotensine II 
§  Pilule oestro-progestatives 

 
 



Comment obtenir les 
médicaments spécifiques 

•  Disponibilité des molécules? 

•  Par patient avec carte +++ 

•  Tous les hopitaux? 
•  Prix 
•  Délais de conservation: 24 mois Firazyr; 30 mois Berinet 

 
•  Transfert du malade dans un centre de référence 

•  Appel au SAMU pour apporter le traitement spécifique 
 
•  Renseignements auprès de site local du CREAK 
 
•  Diffusion d’une liste des patients atteints de la maladie aux services d’urgence et SAMU  



A Propos de Mme D 

•  Madame D… 52 ans 
•  ATCD d’intubation difficile avec œdème de glotte en 1991 avec 

trachéotomie lors d’une césarienne 
•  Appendicectomie en 1993; intervention avec masque laryngé car 

intubation impossible 
•  Pas d’urticaire 
•  Pas d’angioèdeme périphérique 
•  Pas d’antécédants familiaux 
•  Pas de Prise d’antihypertenseurs  
•  Notion d’Angioedeme face et mains suite à Glifanan 
•  Prise de la pilule JASMINE depuis 1991 (Ethinylestradiol et drospirénone) 

•  Tryptase N 
•  Inhibiteur C1 estérase pondéral et fonctionnel N 







Conclusion 
u  Maladie que tout urgentiste, MAR peut rencontrer 

u  Urgence=diagnostic clinique 

u  Les thérapeutiques spécifiques vont sans aucun doute modifier notre 
pratique clinique 

u  Centres de référence= aide 

u  Hôpitaux doivent faire des choix stratégiques 
u  Stock d’urgence 
u  Transfert des patients 



Un site a connaitre 

http://www.angioedemexpert.com 


