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Résumé

L'angiocedéme héréditaire (AOH) est une maladie génétique rare qui se caractérise par des épisodes récurrents
d'enflure soudaine et douloureuse de différentes parties du corps. L'AOH est causé par des défauts génétiques
touchant la régulation du systeme de complément, qui est un élément clé de notre systéme immunitaire. Cette
perturbation entraine une production ou une fonction anormale de certaines protéines, ce qui provoque des
crises d'cedéme. Les régions les plus fréquemment touchées par I'enflure sont le visage, les lévres, les mains,
les pieds et la gorge, accompagnées de douleurs intenses et de difficultés respiratoires. L'AOH est classé en
trois types principaux, chacun étant associé a des déficiences spécifiques en inhibiteur de la C1 estérase (C1-
INH) ou a une augmentation de l'activité du facteur XII. Les crises d'AOH peuvent étre déclenchées par divers
facteurs tels que le stress, les traumatismes, les infections et certains médicaments.

Le diagnostic de I' AOH repose sur une évaluation clinique approfondie, des antécédents familiaux et des tests
de laboratoire spécifiques pour mesurer les niveaux de C1-INH et d'autres marqueurs du systéme de complé-
ment. Une fois diagnostiquée, la prise en charge de 'AOH vise a réduire la fréquence et la gravité des crises,
ainsi qu'a soulager les symptdmes associés.

Selon les recommandations de la World Allergy Organization (WAO) et de 1'European Academy of Allergy
and Clinical Immunology (EAACI), il est essentiel d'éviter les déclencheurs connus de I'AOH et de mettre en
place un plan d'action d'urgence pour faire face aux crises. Des traitements tels que les antihistaminiques, les
anti-inflammatoires et les agents inhibiteurs du bradykinin peuvent étre utilisés pour atténuer les symptomes.
Dans les cas graves, une thérapie de remplacement, telle que 1'administration de concentrés de C1-INH, peut
étre envisagée.

Une éducation adéquate du patient et de son entourage est également cruciale pour une gestion efficace de
I'"AOH, en les informant sur la maladie, ses déclencheurs potentiels et les mesures a prendre en cas de crise.
Ces recommandations visent a améliorer le diagnostic précoce, la prise en charge appropriée et la qualité de
vie des personnes atteintes d'AOH.
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