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Œdèmes Angioneurotiques acquis 

associés à un lymphome splénique de 

la zone marginale : à propos d’un cas 

 

B
IB

LI
O

TH
E

Q
U

E
 D

U
 C

E
R

IS
T



2 

 

 

 

 

 

    

    

    

    

    

 

TABLE DES MATIERESTABLE DES MATIERESTABLE DES MATIERESTABLE DES MATIERES 

B
IB

LI
O

TH
E

Q
U

E
 D

U
 C

E
R

IS
T



3 

 

Liste des abréviations 

Introduction  

1ère partie : Les œdèmes angioneurotiques 

A. Rappels physiopathologiques ..................................................................................... 14                                                                        

1. Le système Complément ............................................................................................. 14 

a) Les protéines du complément ................................................................................. 14 

b) Mécanisme d’activation du complément ............................................................... 17 

c) Mécanisme de régulation du complément ............................................................. 25 

d) Conséquences biologiques de l’activation du complément .................................. 26 

2. Le C1 inhibiteur .......................................................................................................... 28 

a) Biochimie du C1 inhibiteur ..................................................................................... 29 

b) Mécanisme d’action des serpines ........................................................................... 32 

c) Méthodes de dosage du C1 inhibiteur et des différents médiateurs impliqués 
dans la genèse  des OAN ................................................................................................. 35 

d) Anomalies biologiques rencontrées ........................................................................ 39 

 

B. Classification des différents types d’oedèmes angioneurotiques ................................ 41 

1. Les œdèmes angioneurotiques par déficit héréditaire en C1 Inh ........................... 41 

a) Historique : ............................................................................................................... 41 

b) Le mécanisme moléculaire : .................................................................................... 42 

c) Les différents types d’OANH ................................................................................. 42 

d) Epidémiologie : ........................................................................................................ 44 

 

 

B
IB

LI
O

TH
E

Q
U

E
 D

U
 C

E
R

IS
T



4 

 

2. Les œdèmes angioneurotiques par déficit acquis en C1 Inh ................................... 44 

a) Historique : ............................................................................................................... 44 

b) Les différents types d’OANA : ............................................................................... 45 

c) Epidémiologie : ........................................................................................................ 47 

d) Conduite à tenir : ..................................................................................................... 50 

 

C. Manifestations cliniques ................................................................................................. 51 

1. L’atteinte sous-cutanée ............................................................................................... 51 

2. L’atteinte sous muqueuse : ......................................................................................... 53 

a) L’atteinte laryngée ................................................................................................... 53 

b) L’atteinte du tractus digestif : ................................................................................ 54 

c) Les autres atteintes : ................................................................................................ 55 

3. Les facteurs déclenchants : ......................................................................................... 55 

a) Les traumatismes : ................................................................................................... 56 

b) Les médicaments : ................................................................................................... 56 

c) Les facteurs psychologiques  ................................................................................... 58 

d) Les autres facteurs particuliers à la femme .......................................................... 58 

 

 

2ème Partie : Le lymphome 

 

A. Quelques rappels  ............................................................................................................ 61 

1. Le système immunitaire  ............................................................................................. 61 

2. Le système lymphatique  ............................................................................................. 62 

3. Les lymphocytes  .......................................................................................................... 63 

4. Les organes lymphoïdes secondaires  ........................................................................ 64 

B
IB

LI
O

TH
E

Q
U

E
 D

U
 C

E
R

IS
T



5 

 

5. L’induction d’une réponse B  ..................................................................................... 66 

6. Le lymphome  .............................................................................................................. 67 

 

B. La maladie de Hodgkin .................................................................................................. 68 

1. Classification : ............................................................................................................. 68 

2. La détermination du stade : ....................................................................................... 69 

3. Pronostic de la maladie de Hodgkin : ........................................................................ 69 

 

C. Les lymphomes non Hodgkiniens (LNH) ...................................................................... 70 

1. Causes du LNH : ......................................................................................................... 70 

2. Développement d’un LNH : ....................................................................................... 71 

3. Diagnostic d’un lymphome : ....................................................................................... 72 

a) Les signes et symptômes : ....................................................................................... 72 

b) Les outils du diagnostic : ......................................................................................... 73 

4. Classification et grades des LNH : ............................................................................. 76 

a) Importance du grade : ............................................................................................. 77 

b) Stades du LNH : ....................................................................................................... 78 

5. Les formes fréquentes de LNH : ................................................................................ 79 

a) Les LNH indolents (de faible malignité) : ............................................................. 79 

b) Les LNH agressifs ou de malignité élevée : ........................................................... 81 

 

D. Les lymphomes de la zone marginale ............................................................................ 83 

1. Rappel anatomo-histologique : .................................................................................. 83 

2. Les fonctions de la rate : ............................................................................................. 83 

3. Les lymphomes ............................................................................................................ 85 

 

B
IB

LI
O

TH
E

Q
U

E
 D

U
 C

E
R

IS
T



6 

 

3ème Partie : Les traitements 

 

A. Le traitement des OANH ................................................................................................ 89 

1. Le traitement des crises .............................................................................................. 89 

a) Prise en charge médicale : ....................................................................................... 89 

b) Traitement spécifiques : .......................................................................................... 89 

2. Le traitement préventif à long terme ......................................................................... 93 

3. Le traitement préventif à court terme ....................................................................... 96 

 

B. Le traitement des OANA ................................................................................................ 97 

1. Traitement des OANA de type I ................................................................................ 97 

a) Traitement de la pathologie associée ..................................................................... 97 

b) Traitement des œdèmes ......................................................................................... 104 

2. Traitement des OANA de type II ............................................................................. 105 

 

C. Les nouvelles thérapeutiques ....................................................................................... 107 

1. L'icatibant (Firazyr®): ............................................................................................. 108 

2. L’ecallantide .............................................................................................................. 108 

 

4ème Partie : Le Cas clinique 

 

A. Antécédents de la patiente ............................................................................................ 111 

 

B. Le mode de vie ............................................................................................................... 111 

 

 

B
IB

LI
O

TH
E

Q
U

E
 D

U
 C

E
R

IS
T



7 

 

C. Anamnèse ....................................................................................................................... 111 

1. Les débuts de la maladie ........................................................................................... 111 

2. Consultation et examens à l’hôpital Edouard Herriot ........................................... 113 

3. Consultation et examens dans le service infectieux de l’hôpital Croix Rousse .... 114 

 

D. Prise en charge de la patiente ...................................................................................... 117 

1. La splénectomie ......................................................................................................... 117 

2. Résultats des biopsies : .............................................................................................. 117 

3. Les suites de l’opération ........................................................................................... 119 

4. Le traitement du lymphome ..................................................................................... 119 

 

E. Evolution et suivi de l'état de la patiente .................................................................... 121 

 

Conclusions 

Références bibliographiques 

 

 

 

 

 

 

 

 

B
IB

LI
O

TH
E

Q
U

E
 D

U
 C

E
R

IS
T




