La maladie de Rendu-Osler : manifestations bucco-faciales
et attitude thérapeutique en odontologie
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RESUME

La maladie de Rendu-Osler est une affection vasculaire héréditaire rare. A travers cet article, les auteurs rap-
pellent les manifestations bucco-faciales de cette affection, qui lorsqu’elles sont associées a d’autres signes
cliniques, sont suffisamment caractéristiques pour permettre a I’odontologiste d’évoquer le diagnostic. La
prise en charge bucco-dentaire des patients atteints de cette affection requiert des précautions particulieres
parce qu'il existe deux risques importants : un risque hémorragique et un risque infectieux (Med Buccale Chir
Buccale 2006; 12: 213-219).
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SUMMARY

The Rendu-Osler disease is a rare vascular hereditary affection. This article permits the identification of its oro-
facial manifestations which, when associated to other clinical signs, are characteristic enough to permit the
odontologist to make the diagnosis. The orodental management of patients suffering from this disease requires
particular precautions because of the existence of two major risks : a hemorrhagic and an infectious one. (Med
Buccale Chir Buccale 2006; 12: 213-219).
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La maladie de Rendu-Osler-Weber ou télangiec-
tasie hémorragique héréditaire est plus connue
sous le nom de maladie Rendu-Osler. C’est une
affection a transmission autosomique, dominante,
caractérisée par de multiples malformations vas-
culaires cutanéo-muqueuses et viscérales, asso-
ciées a un risque de saignements itératifs ['3.. Elle
est connue depuis longtemps, mais c’est Rendu
qui a eu le mérite, en 1896, de la distinguer des
autres affections hématologiques, en particulier
de I’hémophilie. Osler, en 1901, a été le premier
a donner une description compléte de la maladie
constituée par la triade caractéristique : épistaxis
récidivantes, transmission héréditaire et télan-
giectasies multiples % En 1907, Weber a décrit
les différentes manifestations de la maladie et a
insisté sur son caractere évolutif ; en 1909, Hanes
a proposé le terme de télangiectasie hémorra-
gique héréditaire 10,

Sa prévalence est variable selon les zones géo-
graphiques. Aux USA, elle est de 10 a
20 cas/100000 habitants ['l. En France, Danemark
et Japon, elle est estimée a 1 cas/8000 habi-
tants Bl. Chez les personnes atteintes, la muqueuse
buccale est souvent le siege de malformations
vasculaires en rapport avec la maladie. Ces mal-
formations, suffisamment caractéristiques pour
permettre au praticien d’évoquer le diagnostic,
sont présentées succinctement ainsi que les
mesures adaptées a la prise en charge odontolo-
gique de ces malades afin d’éviter les risques rela-
tifs a cette affectation.

ETIOPATHOGENIE

La maladie de Rendu-Osler est une maladie hété-
rogéne sur le plan moléculaire, puisqu’elle est liee
a de nombreuses mutations intéressant au moins
deux genes différents (ENG, pour endogline, est
situé sur le locus 9933-34 ; ACVR1, codant pour
ALK1 - activin receptor- type Il like kinase 1 -, sur
le locus 12qg 11-14 ) codant pour des récepteurs
membranaires pour le TGBf3 ou transforming growth
factor - B3 (facteur de croissance impliqué dans la
régulation de I'angiogénese) 18181, Selon le gene
impliqué, on distingue respectivement deux types
de la maladie : la télangiectasie hémorragique héré-

ditaire de type 1 et de type 2 ['-8], Elle présente aussi
une grande variabilité d’expression clinique inter- et
intrafamiliale 9,

Ses manifestations sont dues a des anomalies
vasculaires qui se traduisent sur le plan histolo-
gique par un défaut de connexion entre les cel-
lules endothéliales "4, Ces dernieres seraient
incapables de produire les prolongements cyto-
plasmiques qui normalement se chevauchent avec
ceux des cellules adjacentes. Il en résulte une
jonction insuffisante entre ces cellules et par
conséquent une fragilité capillaire "4, Ces capil-
laires, initialement d’apparence normale, prolife-
rent et se dilatent sous I'effet de la pression
sanguine, ce qui donne naissance a des télan-
giectasies 4. En plus de ces altérations ultra-
structurales, une dilatation localisée des veinules
post-capillaires dont la paroi est dépourvue de
fibres élastiques, peut étre observée chez ces
malades 23l. De nombreuses dilatations se déve-
loppent et s’anastomosent parfois avec des arté-
rioles elles-mémes dilatées, donnant naissance a
des fistules artério-veineuses 23. ’'ensemble de
ces altérations vasculaires explique les éventuelles
ruptures spontanées et les hémorragies survenant
par des traumatismes mineurs.

MANIFESTATIONS CLINIQUES

La maladie de Rendu-Osler est une affection mul-
tisystémique, elle comporte des Iésions vasculaires
cutanéo-muqueuses et viscérales.

Manifestations bucco-faciales

Télangiectasies cutanéo-muqueuses

Sur le revétement cutanéo-muqueux, les malfor-
mations vasculaires se manifestent par des télan-
giectasies. Ces dernieres sont responsables
d’hémorragies pouvant réaliser la premiére, voire
la seule manifestation clinique de la maladie ; elles
constituent le deuxiéme motif de consultation ini-
tiale. Ces télangiectasies se présentent comme un
réseau de capillaires dilatés ou comme un angiome
stellaire, centré par un point rouge vif de la taille
d’une grosse téte d’épingle (1 a 2 mm de diamétre)
d’ou irradie dans toutes les directions un réseau
capillaire 12, Certains auteurs les classent en trois
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Figure 4 : Télangiectasies sur la face dorsale de la
langue.
Telangiectasias on the dorsal surface of the tongue.
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Figure 5 : Télangiectasies sur le revétement cutané
facial.
Telangiectasias on the cutanous facial surface.

Figures 1, 2, 3 : Télangiectasies sur le bord libre et la

face interne de la lévre inférieure chez une patiente BN TR : S

atteinte d’une maladie de Rendu-Osler. Figure 6 : Télangiectasies discréetes sur le revétement
Telangiectasias ont the free lingual margin and the inter- cutané de la main gauche.

nal surface of the lower lip in a patient suffering from Discrete telangiectasias on the cutanous surface of the

the Rendu-Osler disease. left hand.
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variétés morphologiques : Iésions dont la taille est
inférieure a 1 mm, lésions nodulaires de plus
grande taille et angiomes stellaires 2 sur la
muqueuse buccale. Les Iésions siégent le plus
souvent sur la demi-muqueuse labiale 251, mais
elles peuvent s’observer sur la face dorsale de la
langue, la face interne des joues, les gencives, la
muqueuse vélo-palatine et la paroi pharyngée
(Fig. 1, 2, 3 et 4). Les télangiectasies gingivales
pourraient étre associées, pour des raisons incon-
nues, a la survenue des résorptions radiculaires
cervicales sur les dents situées a proximité de ces
Iésions 71, Sur le revétement cutané, les télan-
giectasies prédominent sur le visage mais elles
intéressent parfois les extrémités. Elles se déve-
loppent en général apres 40 ans (Fig. 5 et 6).

Epistaxis

Les épistaxis représentent la manifestation la plus
fréquente de la maladie de Rendu-Osler : elles tou-
chent 80 a 90 % des patients 23, Elles constituent
volontiers la manifestation inaugurale et sont par-
ticulieres par leur survenue spontanée, récurrente,
nocturne, sans aucun facteur favorisant ['81(Fig.7).
Elles sont dues a des dilatations angiomateuses
des vaisseaux du septum, du plancher et des
parois externes des fosses nasales I'6l. Elles appa-
raissent souvent dans la deuxieme décennie de la
vie. Elles sont responsables, chez la plupart des
patients de plus de 45 ans, de I'apparition d’'une
anémie ferriprive 119},

Figure 7 : Epistaxis bilatérale spontanée.
Spontaneous bilateral epistaxis.

Manifestations viscérales

Les atteintes viscérales sont multiples. Elles inté-
ressent plusieurs organes : d’abord les poumons,
le systéme nerveu, le tube digestif...

Atteintes pulmonaires

Elles sont plus fréquentes chez les patients ayant
le type 1 de la maladie "8, Elles se présentent sous
forme de fistules artério-veineuses constituées par
des communications artério-veineuses dilatées,
sans interposition d’un réseau capillaire. Ces mal-
formations vasculaires se développent surtout dans
les lobes inférieurs des poumons (65 %) - 13. 241 gt
elles sont présentes chez 5 a 15 % des patients
atteints de la maladie de Rendu-Osler ['3.241, [ eur
taille augmente avec I'adge et au cours de la gros-
sesse. Elles sont responsables d’une inactivation
localisée de I'effet filtre du lit capillaire pulmonaire
ainsi que d’une diminution de la capacité d’oxy-
génation du sang dans le territoire touché qui peut
se traduire par une hypoxie et une polyglobulie
compensatoire '3, Elles sont le plus souvent
asymptomatiques, se révélant parfois par des
hémoptysies, une dyspnée d’effort ou une cya-
nose 6.9, Cependant, elles peuvent étre respon-
sables d’embolies paradoxales vers la circulation
cérébrale [13],

Complications neurologiques

Elles émaillent I’évolution de la maladie de Rendu-
Osler dans 10 a 30 % des cas. Dans un tiers des
cas, elles sont I'expression de malformations arté-
rio-veineuses spinales et/ou cérébrales '3, Les
localisations intracraniennes sont souvent pauci-
symptomatiques (céphalées), mais parfois res-
ponsables de manifestations plus graves (épilepsie,
hémorragie cérébrale, accident ischémique sur
thrombose ou embolie) '3, Dans les deux autres
tiers des cas, les complications neurologiques sont
secondaires aux malformations artério-veineuses
pulmonaires ¥ 131, Ces dernieres sont a I'origine
d’emboles, septiques ou non, responsables d’ab-
ces cérébraux ou d’accidents ischémiques souvent
révélateurs des malformations pulmonaires, voire
de la maladie de Rendu-Osler elle-méme 131, Trois
mécanismes physiopathologiques ont été propo-
sés pour expliquer les accidents vasculaires céré-
braux ischémiques :
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e Embolie paradoxale a partir d’un foyer de throm-
bophlébite périphérique — I'embole empruntant
la fistule pulmonaire — ou éventuellement forma-
tion d’un thrombus au sein de la malformation
artério-veineuse elle-méme ;

e Embolie gazeuse par mise en communication d’un
vaisseau pulmonaire avec les voies aériennes ;

¢ Polyglobulie responsable d’une thrombose arté-
rielle in situ.

Complications digestives

’hémorragie digestive est la complication la plus a
craindre puisque plus de 40 % des malades ont des
épisodes hémorragiques gastro-intestinaux récur-
rents en rapport avec des télangiectasies de la
muqgueuse digestive. Ces hémorragies sont sou-
vent tardives et touchent des malades ayant 50 ans
et plus & 10,

Atteintes hépatiques

Elles surviennent chez 8 a 31 % des patients [22.24],
Les télangiectasies et les anastomoses artério-vei-
neuses caractéristiques de la maladie constituent la
aussi les Iésions dominantes 1. Ces atteintes parais-
sent mineures en particulier par rapport aux autres
lésions cutanéo-muqueuses et digestives. Les consé-
quences physiopathologiques de ces malformations
vasculaires sont essentiellement hémodyna-

miques 2, Les fistules artério-veineuses sus-hépa-
tiques peuvent conduire a une décompensation car-
diaque par augmentation du débit, alors que les
fistules hépato-portales sont responsables de I'ap-
parition d’une hypertension portale 522 qui peut étre
compliquée par des varices cesophagiennes, une
ascite ou une encéphalopathie 24. D’autres compli-
cations, sont parfois observées : ischémie biliaire,
lithiase intra-hépatique ou cirrhose biliaire 24 mais
elles restent assez rares.

Autres manifestations

Elles sont exceptionnelles. Il s’agit d’hémorragies
intéressant les autres muqueuses. Les manifesta-
tions oculaires sont rares (angiome rétinien, larmes
de sang dues a la rupture de télangiectasies
conjonctivales) 191,

DIAGNOSTIC

Le diagnostic de la maladie de Rendu-Osler est
essentiellement clinique. Il se base sur des criteres
établis lors de la conférence internationale de consen-
sus qui s’est tenue a Curacao en 2000 (Tab. 1) .8.18],
Quatre criteres ont été retenus pour établir le dia-
gnostic. La pénétrance des signes est liée al'age :
elle devient compléte vers I'age de 40 ans '8l Le
diagnostic différentiel ne se discute que chez les

Tableau 1 : Criteres pour le diagnostic de la maladie de Rendu-Osler (Conférence internationale de Consensus de

Curacao, 2000)

Criteria for the diagnostic of the Rendu-Osler disease (International Conference of Consensus from Curacgao, 2000)

Critéres diagnostiques

1. Epistaxis
2. Télangiectasies

3. Atteintes viscérales

Spontanées et récurrentes ; leur survenue nocturne est évocatrice
Multiples, siégeant dans des sites électifs : levres, cavité buccale, doigts, nez

Malformations artério-veineuses pulmonaires

Télangiectasies gastro-intestinales avec ou sans complications hémorragiques
Malformations artério-veineuses hépatiques

Malformations artério-veineuses cérébrales

Malformations artério-veineuses médullaires

4. Histoire familiale

Diagnostic

Certain 3 criteres présents
Possible ou suspecté 2 criteres présents

Peu probable 1 critere présent

Notion de parent du premier degré atteint de la maladie selon ces mémes criteres
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malades ne présentant pas forcément tous les

signes de la maladie et surtout chez ceux qui pré-

sentent un seul des signes évocateurs 71, Ainsi :

e Devant des télangiectasies cutanées siégeant
principalement sur les extrémités des membres :
il faut chercher les autres signes du CREST syn-
drome, a savoir des calcifications, un syndrome
de Raynaud et des signes de sclérodermie [171,

e | 'association d’épistaxis a répétition et de télan-
giectasies peu typiques dans leurs localisations
et leur aspect peut étre rencontrée lors d’une cir-
rhose hépatique. absence de caractere familial
et la présence du facteur toxique sont des élé-
ments précieux a prendre en compte 19 ;

e | es télangiectasies isolées doivent étre différen-
ciées des taches rubis tres fréquemment obser-
vées sur le thorax, 'abdomen et le dos des sujets
agés. Ces dernieres qui ne sont jamais en relief
et qui sont parfois violacées, ne disparaissent pas
a la vitropression 17,

e | 'épistaxis isolée doit faire évoquer une hyper-
tension artérielle, une hémophilie, une thrombo-

pénie... ou faire rechercher une étiologie nasale
(7,

PRISE EN CHARGE

Prise en charge générale

Elle est pluridisciplinaire et dépend du siege des
malformations vasculaires prédominantes et du
retentissement sur I'état général du patient. Ainsi,
les épistaxis doivent bénéficiées d’une prise en
charge adéquate en ORL en raison de leur carac-
tére récurrent et de 'anémie qu’elles peuvent engen-
drer a long terme 119, |l en est de méme pour les
autres manifestations dont certaines mettent par-
fois en jeu le pronostic vital du patient.

Prise en charge bucco-dentaire

Les patients atteints de la maladie de Rendu-Osler
présentent essentiellement deux risques en odon-
tologie : risque d’hémorragie et risque d’'abces céré-
bral secondaire a la bactériémie.

Le risque hémorragique est lié a la fragilité capillaire
et aux traumatismes qui peuvent léser les télan-
giectasies siégeant sur la muqueuse buccale. Afin
de diminuer ce risque, plusieurs mesures préven-
tives et curatives peuvent étre proposées :

e Mesures préventives : la prédisposition au sai-
gnement, spontané ou provoqueé, impose une
hygiene bucco-dentaire rigoureuse ainsi que des
visites régulieres chez I'odontologiste afin d’évi-
ter toute évolution nécessitant des extractions
dentaires ou tout autre acte chirurgical pouvant
étre responsable d’un saignement parfois difficile
ajuguler.

e Mesures curatives : devant une hémorragie buc-
cale ou lors d’un geste chirurgical, il faut dispo-
ser des moyens techniques pour réaliser une
hémostase locale (moyens de compression, élec-
trocoagulation, agents hémostatiques...). Les
lésions angiomateuses peuvent étre excisées chi-
rurgicalement, ou traitées par électrocoagulation
ou cryothérapie [2.21, Le laser a été également
conseillé, en particulier pour le traitement des
télangiectasies gingivales 1. 21, || produit une
rétraction thermique qui provoque I'occlusion par-
tielle des petits vaisseaux ; ils seront oblitérés
secondairement par une thrombose.

Le risque de survenue d’abcés cérébral est beau-
coup plus important chez les sujets atteints d’une
maladie de Rendu-Osler. L'abceés cérébral est du a
un embole septique qui passe a travers une fistule
artério-veineuse pulmonaire. Ces emboles septiques
peuvent avoir plusieurs origines : ostéomyélites,
sinusites, abceés... 18, Les foyers infectieux bucco-
dentaires et surtout les bactériémies provoquées
par les soins bucco-dentaires peuvent également
étre responsables d’un abcés cérébral 1520, Dans
ce cas, les germes retrouvés dans I'abces cérébral
appartiennent a la flore bactérienne buccale 151, Ce
risque lié a la bactériémie impose chez ces patients
une éradication de tous les foyers latents et surtout
la prescription d’une antibioprophylaxie lors des
soins bucco-dentaires invasifs. Le protocole d’an-
tibioprophylaxie est similaire a celui proposé pour
la prophylaxie de I'endocardite d’Osler [2.3.7.11,15],

CONCLUSION

La maladie de Rendu-Osler est une maladie héré-
ditaire autosomique dominante, caractérisée par
des lésions angiodysplasiques intéressant la
muqueuse, le revétement cutané et certains vis-
céres. La région bucco-faciale constitue un siege



La maladie de Rendu-Osler

fréquent des manifestations de cette maladie.
L’odontologiste doit étre capable de les dépister
et de les relier a cette affection. Il doit aussi
connaitre les différents risques auxquels ces
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