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traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération

politique et sociale, ne s'interposera entre mon devoir et mon patient.
Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.
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Déclaration Genéve, 1948 (

h \(L\,D



LISTE DES _
- PROFESSEURS .,




UNIVERSITE CADI AYYAD

FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE
MARRAKECH

Doyen Honoraire: Pr Badie Azzaman MEHADJI

ADMINISTRATION

Doyen par Interim: Pr Ag Mohamed AMINE

Secretaire Générale: Mr Azzeddine EL HOUDAIGUI

Professeurs de I’enseignement supérieur

Nom et Prénom

Spécialité

Nom et Prénom

Spécialité

ABOULFALAH Abderrahim

Gynécologie-
obstétrique

FINECH Benasser

Chirurgie — générale

AIT BENALI Said Neurochirurgie GHANNANE Houssine | Neurochirurgie
AIT-SAB Imane Pédiatrie KISSANI Najib Neurologie
AKHDARI Nadia Dermatologie KRATI Khadija Gastro- entérologie
AMAL Said Dermatologie LMEJJATI Mohamed | Neurochirurgie
ASMOUKI Hamid Gynécologie- LOUZI Abdelouahed | Chirurgie — générale
obstétrique B
ASRI Fatima Psychiatrie MAHMAL Lahoucine Hématologie - clinique
BENELKHAIAT BENOMAR Chirurgie - générale MANSOURI Nadia Stomatologie et chiru
Ridouan maxillo faciale
BOUMZEBRA Drissi Chirurgie Cardio- MOUDOUNI Said Urologie
Vasculaire Mohammed
BOUSKRAOUI Mohammed Pédiatrie A MOUTAOUAKIL Ophtalmologie
Abdeljalil
CHABAA Laila Biochimie NAJEB Youssef Traumato- orthopédie
CHELLAK Saliha ( Biochimie- chimie OULAD SAIAD Chirurgie pédiatrique
Militaire) Mohamed
CHOULLI Mohamed Khaled |Neuro pharmacologie RAJI Abdelaziz Oto-rhino-laryngologie
DAHAMI Zakaria Urologie SAIDI Halim Traumato- orthopédie
EL FEZZAZI Redouane Chirurgie pédiatrique SAMKAOUI Anesthésie-

Mohamed Abdenasser

réanimation




EL HATTAOUI Mustapha Cardiologie SARF Ismail Urologie
ESSAADOUNI Lamiaa Médecine interne SBIHI Mohamed Pédiatrie B
ETTALBI Saloua Chirurgie réparatrice et | SOUMMANI Gynécologie-
plastique Abderraouf obstétrique A/B
FIKRY Tarik Traumato- orthopédie |YOUNOUS Said Anesthésie-
A réanimation

Professeurs

Agrégés

Nom et Prénom

Spécialité

Nom et Prénom

Spécialité

ABKARI Imad Traumato- EL OMRANI Radiothérapie
orthopédie B Abdelhamid

ABOU EL HASSAN Taoufik Anésthésie- ELFIKRI Abdelghani Radiologie
réanimation ( Militaire )

ABOUCHADI Abdeljalil ( Stomatologie et chir | FADILI Wafaa Néphrologie

Militaire )

maxillo faciale

ABOUSSAIR Nisrine Génétique FAKHIR Bouchra Gynécologie- obstétrique
A
ADALI Imane Psychiatrie FOURANJI Karima Chirurgie pédiatrique B
ADERDOUR Lahcen Oto- rhino- HACHIMI Abdelhamid | Réanimation médicale
laryngologie
ADMOU Brahim Immunologie HAJJI Ibtissam Ophtalmologie

AGHOUTANE EI Mouhtadi

Chirurgie
pédiatrique A

HAOUACH Khalil

Hématologie biologique

AIT AMEUR Mustapha (
Militaire )

Hématologie
Biologique

HAROU Karam

Gynécologie- obstétrique
B

AIT BENKADDOUR Yassir

Gynécologie-
obstétrique A

HOCAR Ouafa

Dermatologie

AIT ESSI Fouad

Traumato-
orthopédie B

JALAL Hicham

Radiologie

ALAOUI Mustapha ( Militaire | Chirurgie- vasculaire | KAMILI El Ouafi El Chirurgie pédiatrique B

) péripherique Aouni

AMINE Mohamed Epidémiologie- KHALLOUKI Anesthésie- réanimation
clinique Mohammed

AMRO Lamyae Pneumo- phtisiologie | KHOUCHANI Mouna Radiothérapie

ANIBA Khalid Neurochirurgie KOULALI IDRISSI Traumato- orthopédie

Khalid ( Militaire )

ARSALANE Lamiae (Militaire
)

Microbiologie -
Virologie

KRIET Mohamed (
Militaire )

Ophtalmologie

BAHA ALI Tarik Ophtalmologie LAGHMARI Mehdi Neurochirurgie

BASRAOUI Dounia Radiologie LAKMICHI Mohamed Urologie
Amine

BASSIR Ahlam Gynécologie- LAOUAD Inass Néphrologie

obstétrique A

BELKHOU Ahlam

Rhumatologie

LOUHAB Nisrine

Neurologie




BEN DRISS Laila ( Militaire ) | Cardiologie MADHAR Si Mohamed | Traumato- orthopédie A
BENCHAMKHA Yassine Chirurgie réparatrice | MANOUDI Fatiha Psychiatrie

et plastique
BENHIMA Mohamed Amine Traumatologie - MAOULAININE Fadl Pédiatrie

orthopédie B

mrabih rabou

BENJILALI Laila

Médecine interne

MATRANE Aboubakr

Médecine nucléaire

BENZAROUEL Dounia

Cardiologie

MEJDANE Abdelhadi (
Militaire )

Chirurgie Générale

BOUCHENTOUF Rachid (
Militaire )

Pneumo- phtisiologie

MOUAFFAK Youssef

Anesthésie - réanimation

BOUKHANNI Lahcen

Gynécologie-
obstétrique B

MOUFID Kamal(
Militaire )

Urologie

BOUKHIRA Abderrahman Toxicologie MSOUGGAR Yassine Chirurgie thoracique
BOURRAHOUAT Aicha Pédiatrie B NARJISS Youssef Chirurgie générale
BOURROUS Monir Pédiatrie A NEJMI Hicham Anesthésie- réanimation
BSISS Mohamed Aziz Biophysique NOURI Hassan Oto rhino laryngologie
CHAFIK Rachid Traumato- OUALI IDRISSI Radiologie
orthopédie A Mariem
CHAFIK Aziz ( Militaire ) Chirurgie QACIF Hassan ( Médecine interne
thoracique Militaire )
CHERIF IDRISSI EL Radiologie QAMOUSS Youssef Anésthésie- réanimation
GANOUNI Najat ( Militaire )
DRAISS Ghizlane Pédiatrie RABBANI Khalid Chirurgie générale
EL BOUCHTI Imane Rhumatologie RADA Noureddine Pédiatrie A
EL HAOURY Hanane Traumato- RAIS Hanane Anatomie pathologique
orthopédie A
EL MGHARI TABIB Ghizlane |Endocrinologie et ROCHDI Youssef Oto-rhino- laryngologie
maladies
métaboliques
EL ADIB Ahmed Rhassane Anesthésie- SAMLANI  Zouhour Gastro- entérologie

réanimation

EL ANSARI Nawal Endocrinologie et SORAA Nabila Microbiologie - virologie
maladies
métaboliques

EL BARNI Rachid ( Chirurgie- générale | TASSI Noura Maladies infectieuses

Militaire )

EL BOUIHI Mohamed Stomatologie et chir | TAZI Mohamed lllias | Hématologie- clinique
maxillo faciale

EL HOUDZI Jamila Pédiatrie B ZAHLANE Kawtar Microbiologie - virologie

EL IDRISSI SLITINE Nadia |Pédiatrie ZAHLANE Mouna Médecine interne

EL KARIMI Saloua Cardiologie ZAOUI Sanaa Pharmacologie




EL KHAYARI Mina Réanimation ZIADI Amra Anesthésie -
médicale réanimation

Professeurs Assistants
Nom et Prénom Spécialité Nom et Prénom Spécialité

ABIR Badreddine (Militaire) Stomatologie et FAKHRI Anass Histologie- embyologie
Chirurgie maxillo cytogénétique
faciale
ADALI Nawal Neurologie FADIL Naima Chimie de Coordination
Bioorganique
ADARMOUCH Latifa Médecine GHAZI Mirieme Rhumatologie

Communautaire
(médecine préventive,
santé publique et

(Militaire)

hygiéne)
AISSAOUI Younes ( Anesthésie - HAZMIRI Fatima Ezzahra | Histologie —
Militaire ) réanimation Embryologie -
Cytogénéque

AIT BATAHAR Salma

Pneumo- phtisiologie

IHBIBANE fatima

Maladies Infectieuses

ALJ Soumaya

Radiologie

KADDOURI Said (
Militaire )

Médecine interne

ARABI Hafid (Militaire)

Médecine physique
et réadaptation
fonctionnelle

LAFFINTI Mahmoud
Amine ( Militaire )

Psychiatrie

ATMANE EI Mehdi ( Militaire | Radiologie LAHKIM Mohammed Chirurgie générale

) (Militaire)

BAIZRI Hicham ( Endocrinologie et LAKOUICHMI Stomatologie et

Militaire ) maladies Mohammed ( Chirurgie maxillo
métaboliques Militaire ) faciale

BELBACHIR Anass Anatomie- LOQMAN Souad Microbiologie et
pathologique toxicologie

environnementale

BELBARAKA Rhizlane

Oncologie médicale

MARGAD Omar (

Traumatologie -

Militaire ) orthopédie
BELHADJ Ayoub (Militaire) Anesthésie - MLIHA TOUATI Oto-Rhino -
Réanimation Mohammed (Militaire) Laryngologie
BENHADDOU Rajaa Ophtalmologie MOUHSINE Abdelilah Radiologie
(Militaire)
BENLAI Abdeslam ( Psychiatrie NADOUR Oto-Rhino -
Militaire ) Karim(Militaire) Laryngologie
CHRAA Mohamed Physiologie OUBAHA Sofia Physiologie
DAROUASSI Youssef Oto-Rhino - OUERIAGLI NABIH Psychiatrie
( Militaire ) Laryngologie Fadoua ( Militaire )
DIFFAA Azeddine Gastro- entérologie | SAJIAlI Hafsa Pneumo- phtisiologie

EL AMRANI Moulay Driss Anatomie SALAMA Tarik Chirurgie pédiatrique
EL HAOUATI Rachid Chiru Cardio SERGHINI Issam Anesthésie -

vasculaire (Militaire) Réanimation
EL HARRECH Youness Urologie SERHANE Hind Pneumo- phtisiologie
(Militaire)
EL KAMOUNI Youssef Microbiologie TOURABI Khalid Chirurgie réparatrice et
(Militaire) Virologie (Militaire) plastique
EL KHADER Ahmed (Militaire) |Chirurgie générale |ZARROUKI Youssef Anesthésie -

Réanimation

EL MEZOUARI El Moustafa
(Militaire)

Parasitologie
Mycologie

ZIDANE Moulay
Abdelfettah (Militaire)

Chirurgie Thoracique




Nl gy

2,

DEDICACES

3




Toutes les lettres ne sauraient trouver les mots qu'il faut. . .
Tous les mots ne sauraient exprimer la gratitude,

L’amour, le respect, la reconnaissance. ..

Aussi, c’est tout simplement que

Je dédie cette
These ...



A [a mémoire de ma grand-mére Halima
Cela fait un bon moment que tu n'es plus parmi nous, mais en aucun instant je n’'ai
pu le croire ou supporter cette torturante solitude en ton absence. Henna, tes paroles,
ton sourire, et ta personnalité aussiforte et généreuse ne quitteront jamais ma
memoire. Tu es une femme unique, qui a marqué ma vie et celle de toute personne
qui t'a rencontré un jour. Je sais que tu es fiére de moi comme tu Las toujours éte. Je
te souhaite d’étre bien accueillie dans le royaume de Dieu. Dort en paix, maman.

A T0I maman
Je ne trouverais jamais de mots pour t'exprimer mon profond attachement et ma

reconnaissance pour Camour, la tendresse et la sécurité dont tu m’as toujours

comblée.
Mama, tu m’étais toujours un symbole de persévérance et de sacrifices.

Soit forte pour moi, pour qu’'on puisse ensemble dépasser ses moments dures de

faiblesse.
Aide moi d me faire pardonner de ne pouvoir te venir en aide, soulager ta douleur ni
t’épargner cette brulante peine.
Je ne pourrais imaginer ma vie un seul instant sans toi d mes cotés.
Que Dieu tout puissant te guérisse ma trés chére maman.

A T0I PAPA
Tous le merite revient au bon Dieu et d toi afin de pouvoir vivre ce jour.
Nul mot ne saurait exprimer d sa juste valeur le denouement et le profond respect
que je porte envers toi.
QUE ce travail soit le témoignage de mon immense gratitude et de mon grand
amour.
PUISSE Dieu t'accorder, santé, bonheur et longue vie.

A mon trés cher frére Mohammed
L'adorable, le tendre et le serviable .Je te dédie ce travail en témoignage de ma plus
profonde reconnaissance de tous ce que tu as fait pour moi durant ces longues années
d’études. Cest certainement grdce d toi que je suis [d maintenant. Je te souhaite tous
le bonheur du monde, une vie pleine de sérénité et d amour avec ton épouse Naoual,
et illuminée par le sourire de tes petites princesses Aya et Chaimaa.

A ma trés chére seur Smahane
La tendre, la généreuse, la formidable. Tu m’as toujours soutenu, rassurer et
encouragé tout au long de ma carriére. Aucune dédicace ne saurait exprimer ma
gratitude et ma fierté de t'avoir comme sceur. Je te souhaite tous le bonheur du
monde avec ton mari Abdelaziz et ton petit cceur Tassnim.




A mon_petit frére Omar
Le petit gdté de toute la famille, Je te souhaite tous le bonheur du monde, beaucoup
de courage et du succes, certes tu as encore un long chemin devant toi, mais on est
tous [d a tes cotés, prés d t'épauler et d t'encourager.

A ma tante Maghniya, son mari Abdelhaq leqbaybi et leurs enfants Maroua, Safaa
et Hamza:
Veuillez acceptez ma vive gratitude et mon profond estime en reconnaissance de
tous ce que vous avez fait pour moi durant ce long parcours, grdce d votre agréable
petite famille jai pu surmonter les moments les plus difficiles de solitude et de besoin.

A toute [a famille MOUADILI mes grands parents, mes tantes et oncles, mes cousins
et cousines, d [a famille LEXBAIBI et BENREHOU :
Je vous dédie cette thése pour Caffection que vous me portez.
Que Dieu vous accorde longue vie pleine de bonheur et de prospérite.

A Cassociation LUEUR D’ESPOIR
Cela fu un honneur pour moi de faire partie d'une grande famille aussi agréable,
généreuse et exceptionnelle sur tous les plans. J'ai appris avec vous le vrais sens du
partage, du travail du groupe et du volontariat.
A tous les membres de Lassociation, et particulierement Pr Adermouche Latifa, Pr
Aitoumeryem Miloud, Pr Cherqaoui, et Pr Messoussi (association des amis de
CHU)..... Chacun de vous a marqué mon parcours, merci d’étre ce que vous étes.

A ma petite famille d Marrakech
A Vassine Maslik, et a travers toi d tata Diaa et tes parents
A Rida Chniber , Safouane khairallah , Laila bourkhissi
Et a travers vous tous d mon cher Zaghloul...
Chaque instant en votre présence d mes cotés se transformait spontanément en un
agréable souvenir.

On a partagé les moments les plus difficiles, les plus stressants, les plus fous et les

plus gourmands pour certains ....
Que notre amitieé et notre fraternité durera pour toujours. Je vous aime.




A MES CHERS AMIS
A mon adorable voisine Xarimi, d ma chere fidéle soukayna, d mon confident
meskini, d tous mes ami(e)s : hassan, zakariya, mouna, hajar, yousra, cissé, meryem,
guaiel, yassine, Ahmed, sanaa , Intissar, hamith, fahd, Hassna, oussama, aabir...
vous étiez toujours ld d mes cotés dans les moments les plus difficiles de toute ma vie
-chacun d sa maniére- vous continuez d me prouver chaque instant que jai des vrais
fréres et sceurs sur lesquelles je peux toujours compte.

A TOUS LES MEMBRES DE L AMIMA.
Je vous dédie cette thése et vous souhaite un avenir d la hauteur de vos ambitions.

A toute équipe du service de chirurgie cardio-vasculaire du CHU MED VI
Marrakech
Mille mercis d toute Céquipe du service, chacun de vous a marqué mon parcours de
médecin interne. Vous étes une famille exceptionnelle qui marquera d jamais mes
souvenirs les plus agréables.
Malgreé tous, je me considérerai pour toujours comme membre de [équipe.

A tous ceux dont Coubli du nom n'est pas celui du cceur,

A tous ceux qui m’ont aidé de prés ou de loin dans (a réalisation de ce travail
Qu’ils trouvent ici Lexpression de mon profond respect, ma reconnaissance et mon
estime pour Cencouragement et Caide qu’ils m’'ont accorde.

VOTRE SEUR ET AMIE
Myriam.



2,

J:_.:_J..--""'— =,

T e
=

C

REMERCIEMENTS

3

{‘-‘_:]"-.._h_‘ 4

[ #



A NOTRE MAITRE ET PRESIDENTE DE THESE
Professeur Essaadouni Lamia
PROFESSEUR DE MEDECINE INTERNE. CHU MED VI
L’honneur que vous nous faites en acceptant de présider le jury de notre
these est pour nous Loccasion de vous témoigner notre profonde
reconnaissance pour vos qualités.
Veuillez trouver ici, Lexpression de notre grande estime.

A NOTRE MAITRE ET RAPPORTEUR DE THESE
MONSIEUR LE PROFESSEUR ALAOUI MUSTAPHA
PROFESSEUR DE CHIRURGIE VASCULAIRE PERIFERIQUE HMA
Pour tous les efforts inlassables et toute la patience que vous avez
déployés pour que ce travail soit élaboreé.

Pour toutes ces langues heures dépensées d m’expliquer, pour toutes ces
informations si précieuses.

Vos qualités scientifiques, pédagogiques et humaines, qui m’ont
profondément émue, resteront pour moi un exemple d suivre dans
Cexercice de ma profession. Ce fut pour moi, un honneur et un grand
plaisir d’avoir préparé ma thése sous votre guidance et nul mot ne
qualifie ma gratitude. Veuillez accepter, cher maitre dans ce travail mes
sinceres remevrciements et mon profond respect.

A NOTRE MAITRE ET JUGE DE THESE
MONSIEUR LE PROFESSEUR BOUMZEBRA DRISST
Professeur de chirurgie cardiovasculaive CHU MED VI Marrakech.
JE suis trés sensible d Chonneur que vous me faites en acceptant de siéger
au sein de notre jury.

JE suis particuliérement touchée par vos qualités humaines et votre
compétence que jai pu apprécier et admirer de trés prés, et qui font de
vous un grand maitre d’estime que nous prenons pour exemple. Le
passage dans votre service, dont je garde les plus beaux souvenirs était
une source d apprentissage inépuisable.

Que vous trouviez ici, cher maitre, le témoignage de ma profonde
gratitude et sincére respect.



A NOTRE MAITRE ET JUGE DE THESE
MONSTEUR LE PROFESSEUR QUACIF
PROFESSEUR DE MEDECINE INTERNE HMA
Je tiens d vous exprimer ma vive gratitude et ma profonde estime en
reconnaissance de la bienveillante attention que vous avez accordée d ce
travail.
Veuillez trouver ici, Lexpression de notre profonde reconnaissance.

A NOTRE MAITRE ET JUGE DE THESE PROFESSEUR BENDRISS
PROFESSEUR DE CARDIOLOGIE HMA
Yous me faites un trés grand honneur en acceptant de juger mon travail.
Votre gentillesse, vos compétences professionnelles et humaines n'ont fait
défaut pour personne.

Jai été particuliérement impressionné par toutes vos qualités et les
efforts que vous déployez d nous former lors de mon passage dans votre
service aussi agréable qu'exceptionnel.

Puisse ce travail vous témoigner de mes sincéres remerciements et ma
profonde gratitude.



)

2,

Y

C

ABREVIATIONS

3

ey




AAA
Ab
AB
ABI
AECA
AFC
AIE
AINS
AIPD
AIPG
AMS

anti-IL-1

anti-IL-6

ARM
ATCD
AVK
AZA
CMH
CRP
CTC
ECG
FA
HSP

HSV

IFN

Liste des abréviations

: anévrysme de I'aorte abdominale

: aphtose buccale

: aphtose bipolaire

: aorto-bi-iliaque

: anticorps anti-cellules endothéliales

: artére fémorale commune

: artere iliaque externe

: anti-inflammatoires non stéroidiens

: artere iliaque primitive droite

: artere iliaque primitive gauche

: artere mésentérique supérieure

: inhibiteur de I’interleukine 1

sinhibiteur de I'interleukine 6

: angiographie par résonnance magnétique
: Antécédent

: anti-vitamine K

: azathio-prine

: complexe majeur d’histocompatibilité

: protéine C réactive
. corticoides
: électrocardiogramme

: faux anévrysme

: heat shock proteins

: le virus herpes simplex
- ilio-fémoral

. interféron-alpha



IMS : immunosuppresseurs

ISG : critéres de I'international study group
JBDRC : critéres du »Japanese Behget’s disease research committee «
MB : maladie de Behcet

MTX : méthotrexate

NE : nodule érythémateux

NFS : humération formule sanguine

PNN : polynucléaires neutrophiles

PR : phlébite récidivante

PT . pathérgy test

PTFE . polytérafluoréthyléne

SNC . systéme nerveux central

TC : tronc ceeliaque

TDM : tomodensitométrie

TNF o :tumor necrosis factor alpha.

up : uvéite postérieure

usi _ unité des soins intensifs

VvCl : veine cave inférieure

VCS : veine cave supérieure
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La localisation aorto-iliaque de la maladie de Behget

La maladie de Behcet est une vascularite systémique d’étiologie inconnue, caractérisée
par une aphtose bipolaire : buccale et génitale, des lésions cutanéo-muqueuses et une uvéite. Le

diagnostic est basé essentiellement sur des critéres cliniques [1-2].

Les manifestations artérielles de cette atteinte sont de caractérisation plus récente, rares
et de diagnostic clinique sous estimé, avec une fréquence de 2,2 a 18% selon les séries [3-6],
La localisation aorto-iliaque de la MB -encore moins fréquente: 1,5 a 2,7% -est de

pronostic péjoratif, compte tenu du risque élevé de mortalité auquel elle est liée [3-6].

Cette localisation particuliere s’exprime essentiellement par des anévrysmes et des faux
anévrysmes, rarement par des sténoses et thromboses dont la prise en charge releve soit d’un
traitement médical seul ou en association d’une intervention chirurgicale, ou endovasculaire. Ce
traitement est adapté en fonction du terrain, de la localisation et du diametre de la lésion ainsi

gue du plateau technique disponible.

La prise en charge chirurgicale reste difficile vu le caractére inflammatoire des lésions et
grevée de complications postopératoires, notament les faux anévrysmes anastomotiques,

impliquant une attitude thérapeutique bien menée et une surveillance réguliere [7-9].

A la lumiére de ce travail, on propose une mise au point sur Les atteintes aorto-iliaques
de la maladie de Behcet et leurs prise en charge médico-chirurgicale a partir des données
récentes de la littérature, et a travers une série de 10 patients colligée au service de chirurgie

vasculaire a I’hopital Militaire AVICENNE de Marrakech.
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La localisation aorto-iliaque de la maladie de Behget

I. GENERALITES : MALADIE DE BEHCET

1. DEFINITION

La maladie de Behcet est une affection inflammatoire, systémique, dysimmunitaire
chronique et évoluant par poussées. Elle est caractérisée cliniquement par des acces récidivants
d’aphtes buccaux et génitaux, de Iésions cutanées évocatrices (pseudo-folliculites,
hypersensibilité aux points de piqlres, etc...), d’arthrite, d’uvéites et de vascularites rétiniennes,
d’atteintes neurologiques centrales, d’atteintes cardio-vasculaires, et de lésions intestinales.

Il n’existe aucun examen pathognomonique de la MB et le diagnostic se base sur des criteres
cliniques tels que ceux proposés par le groupe international d’étude de la MB [1], et plus récemment en

2013, ceux de I'« International Team for the Revision of the International Criteria for Behcet disease » [2].

2. HISTORIQUE

Il semble qu’HIPPOCRATE [10] ait déja décrit I’atteinte oculaire de la MB dans son 3éme
livre des maladies épidémiques. En effet, dans le chapitre VII du livre lll de I'Epidémion, il écrivait
:<<...mais il y avait aussi d’autres fievres comme elles seront décrites beaucoup avaient leurs
bouches affectées d’ulcérations aphteuses. Il y avait aussi beaucoup de fluxions dans les parties
génitales et des ulcérations, des furoncles externes et internes autour et au niveau des aines,
des ophtalmies humides de caractere chronique avec douleurs, excrétions fongueuses des

paupieres externes et internes qui détruisaient la vue de beaucoup de personnes. >>.

e [En 1920, GILBERT donne a ce syndrome le nom d’ophtalmie lente et la classe dans
un contexte de maladie générale [10].

e [En 1931, ADAMANTIADES, ophtalmologue grec, décrit le cas d’un patient qui a
présenté une iritis a hypopion accompagnée d’ulcérations génitales, d’une phlébite

et d’une hydarthrose bilatérale des deux genoux [11].
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e [En 1937, un professeur de dermatologie turc, Hulusi Behcet, a individualisé une
entité associant une aphtose buccale, une aphtose génitale et une inflammation
oculaire a type d’uvéite a hypopion, entité qui a porté son nom [10].

e [En 1941, TOURAINE élargit le cadre de la maladie en introduisant le concept de
grande aphtose a caractére symétrique, aprés avoir revu 343 cas dans la littérature
[10].

e [les premiéres manifestations artérielles au cours de la MB ont été notées par Pallis
en 1956 sous forme de gangrénes seches sous-unguales traduisant des lésions
occlusives des petites arteres périphériques des membres.

e Le premier cas d’anévrysme artériel comme manifestation vasculaire de la MB a été
obsérvé d’abord au niveau de l'aorte abdominale chez un homme de 38 ans par
Mishima en 1961 [12]. puis par Mounsey en 1965 [13] et par Hills en 1967 [14].

e La plus grande série chirurgicale _a ce jour_ marocaine des complications artérielles

de la MB a été publié en 2008 par Pr BENSAID, comportant 47 cas [15].

Depuis, les observations de cette affection intrigante, ainsi que ses différentes

manifestations artérielles et notamment aorto-iliaques n’ont cessé de se multiplier,

3. EPIDEMIOLOGIE

3-1 Prévalence et distribution géographique:

Son appellation de « maladie de la route de la soie » est liée a une forte présence de la MB
dans ces territoires et a fait naitre I’hypothése que I’agent étiologique de la MB a été véhiculé par
cette ancienne route des marchands.

Schématiquement, on peut identifier 4 principales zones de fréquence de la MB (Fig. 1).
En Turquie, la prévalence de la MB a été estimée a 19,6 a 420/100 000 habitants [16-21] avec
notamment 2 estimations de, respectivement, 370 et 420/100 000 qui suggérent que la

fréquence de la MB en Turquie est trés largement supérieure a celle observée dans d’autres pays.

-5-



La localisation aorto-iliaque de la maladie de Behget

Pour les autres pays d’Asie, les estimations suggerent une prévalence entre 2,1 et 19,5 [22-31].
En Europe se dégage un gradient de fréquence Sud-Nord décroissant avec des taux de
prévalence rapportés de 1,5 a 15,9/100 000 pour le Portugal, I'Espagne, I'ltalie et la France [32-
36] contrairement a des taux de 0,3 a 4,9/100 000 en Suéde, au Royaume-Uni ou en Allemagne
[37-42].

Peu de données permettent d’inférer sur la fréquence de survenue de la MB dans d’autres
régions du monde. En Amérique du Nord, la prévalence de la MB a été récemment estimée a 5,2
cas/100 000 pour le comté d’Olmstead dans le Minnesota [43]. En Martinique, une étude récente
a estimé la prévalence de la MB a 7,0/100 000 [44]. La survenue de la MB dans des populations
d’Afrique sub-saharienne n’a pas fait I’objet d’étude épidémiologique spécifique mais a été
rapportée dans de petites séries de cas [45,46] et observée dans une population multiethnique
francaise [33]. Une série de cas du Brésil indique que la MB est également observée en Amérique
du Sud [47].

Au Maghreb, elle est de 110 cas/100000 habitants en Tunisie [48] et reste aussi
fréquente au Maroc [49].

Il est aujourd’hui clair que le bassin de population touché par la MB est bien plus étendu
que celui délimité par la route de la soie. A notre connaissance, aucune donnée ne permet
aujourd’hui de dire si la prévalence de la MB est influencée par une habitation en zone rurale ou

urbaine.
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Figure 1 : répartition de la prévalence de la maladie de Behcet dans le monde, les chiffres

représentents des taux de prévalence pour 100000 habitants

3-2 Incidence
A I'inverse des études de prévalence, les seules études ayant estimé les taux d’incidence
annuelle de la MB ont abouti a des chiffres trés proches compris entre 0,20 et 0,80/100 000
habitants (Tableau I) [35,40, 43, 44, 50, 51]. Il faut néanmoins rester prudent et le petit nombre
de ces études permet difficilement de formuler des hypotheses quant a la répartition de la MB

dans I’espace et dans le temps.
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Tableau I : Taux d’incidence annuelle (pour 100000 habitants) de la MB. Les études sont triées par
ordre chronologigue de publication

références Année de Période Méthode Pays Critéres de Nombre Incidence
publication | d’étude d’étude d’étude classification de cas
Recensement
Nakae et al )
25] 1993 1990 (multiples Japon JBDRC 1987 925 0.75
sources)
Gonzalez- 1988 Recensement
gay et al 2000 1997 (source Espagne ISG 16 0.66
[51] unique)
R t
Ambresin 2002 | 1299 eizsize" NR | JBDRC1987 | 35 0.65
u .
et al [50] 1998 i
unique)
Recensement
Salvarany 1988- ) )
2007 (multiples Italie ISG 18 0.24
et al [35] 2004
sources)
Calamia et 1960- | Recensement | Etats- Spécifiques
2009 ) . .. 13 0.38
al [43] 2005 (registres) Unis de I’étude
. Recensement
Deligny et 1997- )
2012 (multiples France ISG 36 0.72
al [44] 2011
sources)
Recensement
Mohammed 1997-
2013 (source Suéde ISG 20 0.20
et al [40] 2011 )
unique)

ISG : criteres de » l'international study group » ; JBDRC : critéres du » Japanese Behcet’s
disease research committee » ; NR : non renseigné.

3-3 Caractéristigues démographiques

La MB touche essentiellement des adultes d’age jeune et moyen. Dans les études de
population, 'age moyen au début de la maladie se situait entre 22 et 31 ans et I’dge moyen au
diagnostic entre 31 et 33 ans.

Les quelques études qui ont produit des taux d’incidences spécifiques par groupes d’age,
montrent des incidences relativement stables pour les dges entre 15 et 49 ans /35/0u 15 et 54
ans (Fig. 2) /[40] Au-dela de cette tranche d’age, la survenue d’'une MB semble exceptionnelle,
voire nulle. Méme si ces chiffres sont a interpréter avec prudence en raison de la difficulté de

définir le début d’une MB, ils suggerent dans I’ensemble que I’événement déclenchant survient

- 8-
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tot dans la vie. Des MB infantiles, définies par un age de moins de 16 ans lors du diagnostic, ont
été décrites [52. 53]. Bien qu’il n’y ait pas de données épidémiologiques fiables, la survenue
d’une MB dans I’enfance doit étre considérée comme beaucoup plus rare qu’a I’age adulte.

Le sex-ratio dans la MB est difficile a étudier et reste un sujet de controverse. Les
hommes et les femmes étant prédisposés a des manifestations différentes de la MB [54.55], la
proportion d’hommes et de femmes difféere dans les séries selon les spécialités qui les publient.
Les données d’études de population montrent une répartition hommes-femmes assez équilibrée
(Fig. 2) et les rares études ayant estimé I'incidence de la MB spécifique en fonction du sexe ne
suggeérent pas d’inégalité claire dans I'incidence de la MB chez ’lhomme ou la femme [35, 40, 43].

Aujourd’hui, il faut considérer que les facteurs liés a des différences de comportement
entre hommes et femmes, aux facteurs hormonaux ou aux chromosomes sexuels ne jouent pas
un role important dans le développement d’une MB. En revanche, il y a des arguments pour

penser que les MB masculines sont volontiers plus séveres [56. 57].

O Mohammadetal. =+ Salvrnietal.

. Assaadhkhall et o, o
= Azizleri et al, —h—-
§ 054 Chamberlain et al, —0—
8 Crespootal, B
T o4 Davatchiet al, 0
é Idil et l, ——
4 Jankowski etal, —_—— !
g 031 Krause et al, —o-
] Mahr et al, =
§ 0.2 Mohammad et al, | —r—
ﬁ Mousa etal, ——
3 Salvaranietal —_—C—
£ Sanchez-Burson et al, .

- Yurdakul et al, —_—

15 20 25 30 35 40 45 50 55 60 0 10 20 30 40 50 60 70 BO 90 100
Age (ans) Hommes (%)

Figure 2 : Incidence annuelle (pour 100 000 habitants) de la maladie de Behcet (MB) en fonction de I’ige
(gauche) et sex-ratio (hommes/femmes) de la MB observé dans des études de population (droite). Les sex-

ratio sont montrés avec leurs estimations ponctuelles et intervalles de confiance (calculés selon Ia loi

binomiale).
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4. Etiopathogénie

Comme dans beaucoup d’autres maladies inflammatoires ou auto-immunes, la MB est
censée étre déclenchée par des facteurs environnementaux, en l'occurrence infectieux, a
I'origine de troubles aussi bien de I'immunité innée qu’acquise, chez des individus

génétiquement prédisposés.

4-1 Facteurs environnementaux et infectieux

a. Les bactéries :

Plusieurs agents infectieux ont été étudiés, dont les bactéries telles que le Streptocoque,
les mycobactéries, Borrelia burgdorferi, Helicobacter pylori, Escherichia coli, Staphylococcus

aureus, ou Mycoplasma. Le streptocoque, en particulier sanguis, a été le plus incriminé [58].

b. Lesvirus

Des infections virales, en particulier celle par le virus herpés simplex (HSV), le cytomégalo
virus et ’Epstein Barr virus ont été évoquées comme de possibles facteurs étiologiques [58]. Les
taux d’infection a HSV et des anticorps anti-HSV sériques étaient significativement plus élevés

chez les patients avec MB que chez les contréles.

¢. Protéines du choc thermique (HSP pour heat shock proteins)

Les patients atteints d’une MB avec atteinte neurologique ont des taux élevés d’anticorps
anti-HSP60/65, aussi bien dans leur sérum que dans le liquide céphalorachidien [59]. Une
augmentation significative de I’expression de HSP60/65 a été aussi notée dans les lésions
cutanéo-muqueuses actives des patients atteints d’une MB par rapport aux contrdles [60]. Des
anticorps monoclonaux anti-HSP60 réagissent par immunité croisée avec des extraits rétiniens,

suggérant une parenté antigénique entre HSP60 et un antigene rétinien spécifique [61].

- 10 -
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4-2 Facteurs génétigues

La MB apparait souvent comme une maladie sporadique. Cependant, I'existence de cas
familiaux (1/10 des cas), la prévalence élevée de la MB chez les jumeaux et leurs parents
(surtout pour les cas pédiatriques) [62], la distribution géographique particuliere de la maladie -
le long de I’ancienne route du commerce de la soie- et la variation de la nature et de la
fréquence des manifestations cliniques de la maladie en fonction du groupe ethnique [63]
suggerent que des facteurs génétiques ont un role important dans I'étiopathogénie de la

maladie.

a. Génes du complexe majeur d’histocompatibilité (CMH)

a-1 HLA-B51 :

La forte association entre la MB et cet alléele du CMH de classe 1 a été décrite pour la
premiere fois par Ohno et al. En 1982 [64]. Elle a été confirmée depuis, dans de nombreuses
autres populations d’origine géographiques et ethniques différentes. Une méta-analyse
colligeant 78 études incluant 4800 patients atteints de MB et 16 289 témoins, a évalué le risque
relatif chez les porteurs de HLA-B51 a développer la maladie a 5,78 % (IC95 % :5,0-6,67) [65].
Récemment, plusieurs études d’associations pan génomiques (GWAS : genome-wide association
study) ont été menées [66-69].

L’association du HLA-B51 aux manifestations cliniques de la MB a été largement
analysée. Une récente méta-analyse colligeant 72 études représentant 74 populations a montré
que la fréquence des aphtes génitaux, atteintes cutanées et oculaires et du sexe masculin était
significativement plus élevée chez les patients porteurs du HLA-B51/B5 [70].

Dans une récente étude tunisienne, réalisée en 2012, on a trouvé que la sévérité de la
MB, les atteintes vasculaires et neurologiques étaient inversement associées a la présence du

HLA-B51 [71]

-11 -
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a-2 Autres génes du CMH :

La proximité des génes MIC (MCH class 1 related gene) avec le locus B a fait évoquer la
possibilité de I'association des MIC avec la MB. Une étude japonaise a mis en évidence une
association significative de la MB avec I'allele MICA-A6 [69]. D’autres études sur des cohortes
plus larges n’ont pas confirmé ces résultats. L'association de la MB avec I'allele MICA-A6 n’est
en fait due qu’a un déséquilibre de liaison entre HLA-B5 et MICA-AG6 [72]. Les récentes GWAS
n’ont révélé aucune association significative indépendante entre la MB et MICA [66.68.69].

Une étude coréenne portant sur 223 patients et 1 398 témoins sains a montré que le
HLA-A26 était associé aux lésions cutanées, polyarthrites, uvéites, atteintes vasculaires et a un

test pathergique positif [73].

b. Geénes en dehors du CMH :

Remmers et al. Ont démontré qu’un polymorphisme particulier du gene codant pour I'lL-
10 était associé a une diminution de la production de cette derniére dans la MB. Ceci pourrait
jouer un role dans la dysrégulation de la réponse immune au cours de la MB [68].

L'IL-23 est une cytokine pro-inflammatoire qui stimule la production des IL-1, IL-6, IL-
17 et TNF-x. Ces cytokines constituent des acteurs dans I'étiopathogénie de la MB. Deux
grandes GWAS ont révélé une association entre le polymorphisme du récepteur de I'lL-23 et la
MB [68.69].

Plusieurs génes codant pour d’autres cytokines, chémokines, récepteurs de type TLR,
ICAM, MMP-2-9, protéines du stress oxydative ont été étudiés au cours de la MB avec des

résultats contradictoires [74.75].

-12 -
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4-3 Immunopathologie :

a. Anomalies des cellules impliquées dans I'immunité innée :

a-1 Hyperactivité des polynucléaires neutrophiles (PNN).

Depuis 1975, il est bien établi que I'augmentation du chimiotactisme des PNN joue un
role important dans la pathogénie de la MB [76]. Depuis, plusieurs études ont été menées pour
clarifier ce role. Au plan histologique, suite a un test pathergique les lésions cutanées se
caractérisent initialement (24 premieres heures) par une inflammation aigué au point de
ponction de l'aiguille, majoritairement constituée d’un infiltrat de PNN. Au bout de 24 a 48
heures, I'infiltrat cellulaire devient constitué de facon prédominante de cellules mononuclées
(macrophages, monocytes et lymphocytes T). Cette modification de la composition de I'infiltrat
cellulaire caractérise histologiquement le passage de I'inflammation aigué a I'inflammation
chronique et les neutrophiles ne constituent alors que moins de 5 % de l'infiltrat cellulaire.

L’infiltration par les PNN et les cellules mononuclées a été aussi observée au niveau des
biopsies synoviales, des ulcérations conjonctivales et intestinales ainsi que dans les lésions

neurologiques de la MB [77].

a-2 Les lymphocytes T cytotoxiques.

% Role des lymphocytes NK :

Au cours de la MB, les données sont plutot contradictoires. Une augmentation des taux
de NK a été observée dans I’lhumeur aqueuse des patients ayant une uvéite et dans le LCR de
patients ayant une MB active avec une atteinte neurologique [74] alors que dans une autre étude,
ce taux était diminué dans le liquide de lavage alvéolaire de patients avec atteinte pulmonaire [78].

Par ailleurs, les résultats de I'étude de Yamaguchi et al. Suggerent que le rapport NK-
1/NK-2 controle I’expression de la MB (poussé/rémission) a travers la modulation de la réponse

Th1 par les NK2. En effet, lorsque la maladie était inactive, ces auteurs ont retrouvé une
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inhibition de I'expression du géne de IL-12R _2, une activation du géne de IL-13 ainsi une

inhibition des genes de la perforine et de la granzyme B, compatibles avec un phénotype NK2 [79].

% Role des lymphocytes T gamma-delta. Tyd

Plusieurs auteurs ont montré qu’il existe chez les patients atteints de MB un taux accru
de lymphocytes Tyd, circulants et au niveau des lésions muqueuses [80]. Il a été démontré que

I’expansion poly clonale de ces lymphocytes Tyd était corrélée a I'activité de la MB [81].

b. Roéle des cytokines dans la MB

b-1 Cytokines pro-inflammatoires

Dans la MB, un taux sérique élevé d’IL-1 a été noté dés 1990 [82]. En 2006, une étude a
retrouvé un taux significativement élevé d’IL-1 dans le liquide synovial de patients atteints de
MB avec arthrite en comparaison a des patients atteints d’ostéoporose [83].

Il a été également rapporté des cas de patients résistants aux corticoides et autres
traitements, et ayant répondu favorablement a un traitement par anakinra, un antagoniste du

récepteur de IL-1 [84].

b-2 Les cytokines de type Thl

Dans la MB, I’existence d’un déséquilibre de la balance Th1/Th2 en faveur d’une
orientation Th1 est actuellement unanimement admise. La proportion de lymphocytes Th1 dans
le sang périphérique et les taux des cytokines type Th1 dans les biopsies d’ulcérations buccales
étaient significativement élevés chez les patients atteints de la MB par rapport aux controles
[85]. Nous avons aussi démontré une augmentation de I’expression des chimiokines et cytokines

type Th1 au niveau des lésions cutanéo-muqueuses de la MB [86].

b-3 Les cytokines de type Th2

A notre connaissance, et parmi toutes les cytokines de type Th2 (IL-4, IL-5, IL-10, IL-13)

seules des études sur IL-10 ont été rapportées au cours de la MB. Dans une étude menée en
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2004, nous avons trouvé que le degré de I’élévation de I'IL-10 était assez comparable a celui de
I'INF-x chez des patients avec une MB active [86]. Le dle de I'lL -10 dans la MB reste néanmoins

a préciser.

c. Role des lymphocytes T régulateurs : T reg

Leurs études au cours de la MB ont abouti a des résultats contradictoires. Certaines
études ont rapporté une augmentation de la fréquence des T reg (CD4+CD25highFoxp3+) dans
le sang périphérique ou le LCR [87], tandis que d’autres ont trouvé une diminution de la
proportion de ces cellules [88]. Geri et al. ont constaté que les Treg activés (CD45RACD25)
étaient particulierement diminués chez les patients. Les Tregs chez ces patients atteints de MB

étaient capables d’inhiber les cellules effectrices ce qui signifie qu’ils étaient fonctionnels [88]

d. Les auto-anticorps

Plusieurs auto-anticorps ont été étudiés au cours de la MB sans résultat probant. Les
anticorps anti-cellules endothéliales (AECA) ont été les plus étudiés. Ils sont présents dans 18 a
50 % des cas, mais ne sont pas spécifiques de la MB et leur corrélation avec I'activité de la
maladie et les lésions vasculaires reste spéculative. La y-énolase constitue la cible des AECA.
Plusieurs autres anticorps, en particulier, les antis cardiolipines, les anti-cytoplasmes des PNN
(ANCA), les anti- « tropomyosin, les anti-kinectine, etc. ont été recherchés au cours de la MB

sans résultats concluants [88].
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5. ETUDE CLINIQUE

5-1 les signes généraux

IIs sont rares. Une fieévre prolongée, inexpliquée et isolée a été parfois constatée comme
signe de début [89] ou d’apparition d’atteintes vasculaires de la MB (90).
La dysphagie entrainée par une aphtose subintrante, les manifestations digestives et

neurologiques peuvent altérer plus au moins sévérement I’état général.

5-2 les manifestations cutanéo-mugueuses

a. aphtose buccale

L’aphtose, quel que soit son siege, est une lésion élémentaire bien définie. C’est une
ulcération dont les bords sont taillés a pic, entourée d’un halo érythémateux et dont le fond est
jaune beurre. La taille de cette ulcération est variable: quelques mm a 1cm de diametre en
moyenne, parfois ce sont des lésions géantes de 3 a 4cm de diameétre. Leur nombre est variable
allant de un a plusieurs éléments.

Les aphtes buccaux siégent habituellement sur la face interne des lévres, la face interne
des joues, les bords de la langue, le plancher buccal, la muqueuse gingivale, quelquefois sur la
volite du palais, les amygdales et le pharynx.

L’aphtose buccale régresse en une a deux semaines en regle générale, sans laisser de
cicatrice sauf dans les cas d’aphtes géants ou persiste une cicatrice qui nécessite plusieurs mois
pour disparaitre. Son évolution générale est marquée par des récidives dont la fréquence est
variable et par la disparition sans cicatrices.

La gene fonctionnelle est en générale modérée a type de brilures, de picotements,
surtout au contact des aliments chauds et épicés et des peaux des fruits, des noix, noisettes, et
amandes, ainsi que les traumatismes dentaires, les cycles menstruels et les émotions.

Dans la grande majorité des cas, I'aphtose buccale précéde ou s’installe en méme temps

que les autres manifestations cliniques. Rarement, les manifestations systémiques la précédent
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de plusieurs mois voire de quelques années : phase pré-aphteuse. A I'inverse, il arrive que I'on
trouve la notion d’aphtose buccale a rechute qui remonte a I’enfance chez des patients qui

développent une MB.

b. aphtose génitale :

L’aphtose génitale se voit dans 80% des cas; son aspect est identique a celui de I’aphtose
buccale. Cependant ses rechutes sont en général peu fréquentes. Chez ’lhomme, elle siege avec
prédilection sur les bourses et intéressent rarement le gland. Cette aphtose scrotale évolue dans
de trées nombreux cas en laissant une cicatrice indélébile qui constitue un élément précieux pour
le diagnostic rétrospectif surtout quand on se trouve devant un malade en dehors des poussées.

Chez la femme, I'aphtose génitale siege avec prédilection sur les petites lévres et les
grandes lévres. Les ulcérations peuvent parfois diffuser a la racine des cuisses.

Elles peuvent prendre un aspect gangréneux.

c. autres aphtoses :

L’'aphtose buccale peut diffuser a la muqueuse pharyngée. L'aphtose péri anale est
possible dans la MB surtout chez I’enfant, mais c’est trés rare.

D’autres localisations sont possibles mais trés rares : muqueuse nasale, muqueuse
conjonctivale, larynx, urétre et cesophage.

L’aphte cutané vrai reste rare. Il se distingue de I'aphte bucco-génital par un début sous
forme de vésicule puis de pustule. La survenue secondaire d’une ulcération a la différencie de

pseudofolliculite nécrotique. Il intéresse surtout les plis axillaires, inguinaux et inter-orteils [91].

d. pseudo folliculite ; pustule ; lésions acnéiformes

La pseudo folliculite est fréquente et se voit dans 60% des cas. Elle siege surtout sur le
dos, le visage, les membres inférieurs, les fesses et les bourses. La pseudo folliculite nécrotique
a été tres bien décrite par Touraine : « lésions non centrées par un poil qui débutent par une

lésion légerement papuleuse de quelques millimétres de diamétre; cette papule se recouvre en 2
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a 3 jours d'une vésicule qui devient une pustule puis d’une crolte qui se détache et laisse
apparaitre une petite ulcération qui cicatrice sans laisser de traces.

Le contenu de ces lésions papulo-vesiculo-pustuleuses est stérile. On peut voir des
lésions pustuleuses de grande taille réalisant une véritable pustulose. Les lésions papulo-
vesiculo-pustuleuses peuvent siéger sur les bourses et ne doivent pas étre alors confondues
avec une aphtose scrotale.

Parfois, les Iésions cutanées ont un aspect acnéiforme papulo-nodulaire sans évoluer vers
une pustule ou une ulcération. Elles sont plus larges que les lésions des pseudo folliculites, de
couleur rouge vif et siégent sur le dos des mains, les faces latérales des doigts, les avant-bras et
les jambes [91].

Les lésions cutanées de la maladie de Behcet sont parfois difficiles a distinguer de I’acné
vraie surtout quand elles siégent sur des régions séborrhéiques.

L’étude histologique de ces lésions cutanées montre une pustule sous—cornée remplie de
PNN et d’éosinophiles, elle est suivie d’une nécrose de I'épiderme aboutissant a une ulcération
cutanée. Le derme est le plus souvent dense et fibreux avec quelquefois une dégénérescence
fibrinoide des fibres collagénes; les lésions vasculaires sont modérées, elles touchent les
capillaires, les veinules et les artérioles, elles se traduisent par une turgescence endothéliale, un
infiltrat inflammatoire péri vasculaire et envahissant la paroi des vaisseaux, la nécrose fibrinoide
étant plus rare [92].

L’étude en immunofluorescence ne montre pas de dépots d’immunoglobulines, mais

plutot un dépot de C3 dans les vaisseaux du derme [93].

e. nodules dermo-hypodermiques :

IIs se voient dans 20% des cas et ils sont trés douloureux et siegent surtout sur les
membres inférieurs. Classiquement, ils ne passent pas par les teintes de la biligenése, en fait ils
peuvent régresser en subissant les variations chromatiques de I’érythéme noueux.

Cliniquement, on peut distinguer deux types de lésions dermo-hypodermiques :
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-érytheme noueux: de coloration rouge vif, qui disparait rapidement en quelques jours et
s’accompagne volontiers d’arthrite.
-des lésions de consistance dure, de coloration sombre rouge violacée, d’évolution

torpide durant quelques semaines, s’associant fréquemment a une phlébite [94; 95 ; 96].

f. le phénomeéne pathergique cutané :

Il s’agit d’une hypersensibilité cutanée aux points de piglire qui se traduit par une lésion
papuleuse, qui devient papulo-vésiculeuse puis papulo-pustuleuse. Elle reproduit la pseudo
folliculite nécrotique qui apparait spontanément et qui est I’équivalent des lésions vésiculo-
pustuleuses qu’on observe dans la MB aprés un traumatisme minime de la peau a type
d’écorchure ou de griffe.

La [ésion apparait 12 a 24h aprés la piqlre et devient maximale a 48h;

L’injection locale, au préalable, d’hydrocortisone empéche son apparition, de méme que
les traitements immunodépresseurs et corticoides par voie générale a forte dose.

Plusieurs parametres font varier I'intensité et le type des lésions a la piqlre comme le
diametre de I’aiguille, la région de I'organisme piquée et le type de piqlre.

Certains auteurs étudient, par exemple, le phénomeéne par I'injection de sérum salé en
intradermique, d’autres pratiquent des piqlres avec une aiguille stérile en sous cutané ou en
intraveineux. La piqlire se fait avec une aiguille stérile G21 a la face antérieure de I’avant bras en
intraveineux et en sous-cutané apres désinfection a I’alcool blanc et la lecture de la réaction a la
48eme heure. Par contre, la désinfection par des antiseptiques comme la povidine iodine ou la

chlorhexine diminue nettement la sensibilité du test [94].

5-3 les manifestations oculaires :

L’atteinte oculaire due a la MB est considérée au Japon comme la premiére cause de
cécité acquise chez le sujet jeune. Elle peut étre uni ou bilatérale, et sa fréquence varie de 40 a

80% selon les séries [95 - 104] En fait, le déficit visuel est quasiment la régle au cours de son
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évolution, ce qui incite a une grande vigilance et a la mise en ceuvre précoce d’un traitement

agressif (immunosuppresseurs).

a. L’uvéite:

Il s’agit d’une manifestation oculaire trés caractéristique de la MB par rapport aux autres
maladies de systeme. La fréquence de cette atteinte, selon HAMZA [101], se situe vers 50 a 60 %
des cas; selon OUAZZANI, elle est de 72% sur une série de 123 patients [104], et ZIERHUT [105]
rapporte jusqu’'a 87% de cas d’uvéite sur une série mixte comprenant des patients Allemands et
originaires du pourtour méditerranéen. Au Japon, 20% des uvéites sont rattachées a la MB; par
ailleurs, en Tunisie selon Braham, 50% des cas présentent une atteinte oculaire [106].

L'uvéite antérieure a hypopion en représente le modeéle le plus classique. Sa disparition
survient au bout de quelques jours et est accélérée par I’instillation d’une corticothérapie locale.

L’évolution de l'uvéite se fait par des poussées fréquentes qui aboutissent a des
dommages irréversibles et entrainent une cécité. Elle est difficile a controler malgré

I'instauration de traitements immunosuppresseurs [107].

b. La vascularite rétinienne :

Elle est grave car responsable dans 90% des cas de cécité et précéde ou accompagne
I'uvéite généralement.

Elle se traduit par des atteintes veineuses dont les plus caractéristiques sont les Iésions
de périphlébite (51% selon OUAZZANI [104] et 32% selon Janati [108]. Les autres lésions sont
beaucoup plus rares et comprennent les hémorragies, les exsudats et les thromboses veineuses.

Les atteintes artérielles sont beaucoup plus rarement observées. Elles se manifestent
sous la forme de péri-artérites, et sont toujours associées a une périphlébite réalisant de ce fait
une panvascularite [98].

A un stade tardif, il y a un rétrécissement généralisé de tous les vaisseaux rétiniens qui

deviennent filiformes et exsangues.
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c. Autres:

D’autres manifestations oculaires peuvent se voir mais sont plus rares [98], a savoir :

O [les neuropathies optiques d’origine inflammatoire, ischémique ou secondaire a une
hypertension intra-cranienne.

0 La conjonctivite, la kératite, la sclérite ou I’épisclérite sont aussi décrites.

Ainsi, la cécité peut survenir par atrophie optique, dégénérescence maculaire, disparition

du corps vitré, envahissement du tissu rétinien par un tissu glial, glaucome ou cataracte.

5-4 les manifestations veineuses de la MB

L’atteinte veineuse recouvre 80 a 90% des atteintes vasculaires, elle est en moyenne
observée chez un tiers des patients. Cette prévalence est tres variable allant de 5 a 50% des cas
d’un pays a 'autre, et dans le méme pays, d’une série a I’autre. Elle semble plus importante dans
les pays du Maghreb ou elle est estimée a 25 a 45% en Tunisie [109,110], 23% en Algérie [111] et
20 a 55% au Maroc [112-113]. L’atteinte veineuse survient dans plus de la moitié des cas au
cours des cing premiéres années de I’évolution de la maladie ; au dela de la cinquieme année, il
existe une tendance progressive a la baisse de cette incidence.

e Les thromboses veineuses superficielles sont fugaces et migratrices.

e Les thromboses veineuses profondes peuvent toucher tous les troncs veineux.
Leur caractére emboligéne est certain. L’originalité tient a l'atteinte des gros
troncs (ilio-fémoral, territoire cave supérieur et/ou cave inférieur) et a certaines
localisations (veines sus hépatiques et cérébrales) ce qui est trés inhabituel dans
la pathologie thrombotique et évocatrice de la maladie de Behcet.

e Lathrombose de la VCI :

Elle est signalée dans 26% des cas du registre japonais, 13 fois sur 106
localisations veineuses dans la série de Wechsler (114). Elle peut se manifester
cliniquement par une circulation collatérale de la paroi abdominale avec une
stase veineuse des membres inférieurs voire une phlébite a bascule. Elle peut

s’accompagner d’un tableau fébrile avec des douleurs lombaires et inguinales
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irradiant vers les membres inférieurs. L’association a des anévrysmes
pulmonaires définit le syndrome de Hughes Stovin.

e Lathrombose de la VCS :

Fréquemment associée a celle de la VCI, elle peut évoluer a bas bruit, comme
elle peut se manifester par des céphalées, un cedéme papillaire bilatérale, des
douleurs thoraciques, un épanchement pleural, de la fiévre ou s’associer a une
atteinte cardiaque et notamment a un chylo-péricarde.

e La thrombose des veines sus hépatiques ou syndrome de Budd Chiari: se
manifeste par une ascite, une hypertension portale, avec altération du bilan
hépatique. Sa fréquence a été estimée a 2,8% sur une série de 493 patients
(115). Elle peut étre précédée par une thrombose de la VCI ou isolée entrainant
rapidement une insuffisance hépatique aigue mortelle.

e La thrombose veineuse cérébrale: a une sémiologie stériotypée ; céphalées,
cedeme papillaire bilatéral et élévation de la pression du LCR. Elle peut étre isolée
ou associée a d’autres signes neurologiques. L’évolution spontanée comporte le
risque de cécité par atrophie optique. L’utilisation des anticoagulants parfois

associée a la corticothérapie en a diminué I'incidence (116).

5-5 Les manifestations articulaires [117]

Elles sont retrouvées dans pres de la moitié des cas de la MB selon AIT BADI, elles
représentent 45% [118]. Elles varient entre 50 et 70% des cas selon les séries.

Elles peuvent étre inaugurales ou le plus souvent postérieures a d’autres manifestations
de la MB. On retrouve surtout des poly-arthralgies d’allure inflammatoire, mais aussi une
atteinte des grosses jointures sous forme de monoarthrite ou d’oligoarthrite subaigué, non
déformante et non destructrice. Plus rarement, il s’agit d’'une authentique polyarthrite.

Ce sont surtout les genoux et les chevilles qui sont intéressés; I'atteinte des coudes et des
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poignets est aussi relativement fréquente. Celle des mains et des pieds est plutot rare, celle des
autres articulations est exceptionnelle.

L’intensité de ces arthrites est variable. Le plus souvent, elles sont discretes. Elles ont un
caractéere aigu ou subaigu beaucoup plus que chronique, et le liquide synovial est type
inflammatoire.

Dans la littérature, des cas d’ostéo-nécrose aseptique des articulations de charge (téte et
condyles fémoraux) secondaire a une corticothérapie sont rapportés. En effet, la cortico-
dépendance, particulierement fréquente au cours de la MB, expose a cette complication
handicapante. La vascularite de la MB y joue un rdle significatif également [119].

Enfin, la rupture synoviale aigué peut préter a confusion avec une thrombose veineuse du
membre inférieur [120]. Il existe une hypersensibilité de la synoviale au cours de la MB [121],
des formes pseudo goutteuses et les nodules Pseudo rhumatoides ont été rapportés dans de

rares observations [122].

5-6 les manifestations neurologiques

L’atteinte oculaire qui peut également s’intégrer dans les lésions neurologiques, peut se
manifester par: des paralysies des nerfs moteurs de I'eil, un cedeme papillaire avec
hypertension intracranienne par thrombose veineuse intracérébrale, une papillite entrainant
toujours une baisse de I’acuité visuelle et une atteinte du champ visuel.

Les manifestations neurologiques de la maladie sont extrémement variées et font toute la
gravitée de la maladie du fait des séquelles fonctionnelles qu’elles entrainent.

Les manifestations cliniques, parfois précédées par fievre et céphalées, sont dominées
par des méningo-encéphalites, les paralysies des nerfs craniens et les signes pyramidaux. A
titre tout a fait exceptionnel, I'atteinte peut toucher les nerfs périphériques, notamment le VIl et
VIl [7123]. Les manifestations psychiatriques sont indiscutables, parfois difficiles a dissocier des

effets de la corticothérapie et des conséquences socioprofessionnelles d’'une maladie chronique
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invalidante. Elles s’améliorent, voire régressent sous traitement spécifique de la maladie,
témoignant bien d’une relation de cause a effet.
Les hypertensions intracraniennes dites « bénignes » correspondent le plus souvent a
des thromboses du réseau veineux intracranien.
Anatomiquement, les lésions neurologiques comportent trois ordres d’altérations :
- Des lésions inflammatoires avec méningo-encéphalites et infiltrations péri
vasculaires témoignant de la vascularite.
- Des foyers de ramollissements avec nécroses développées autour des vaisseaux
de moyens et petits calibres témoignant de la thrombose vasculaire.
- Des altérations neuronales avec chromatolyse, la gliose étant discrete et la
démyélinisation modérée.
Le pronostic, encore sévére, est amélioré par les traitements (CTC avec IMS), et
vraisemblablement par leur rapidité d’administration. Des récupérations cliniques ad integrum
sont possibles dans les cas vus précocement. La mortalité significative, est en grande partie, liée

aux complications de décubitus.

5-7 Les manifestations pleuro-pulmonaires

Elles sont rares au cours de la MB mais importantes a connaitre (5 a 10% des cas de la

MB. On distingue :

a. L’angéite pulmonaire :

Elle peut intéresser les petits vaisseaux et donner lieu a des infarctus sans gravité, qui se
traduisent par une fievre, des douleurs thoraciques et une hémoptysie.

L’atteinte des artéres pulmonaires ou de leurs branches segmentaires sous forme
d’anévrisme surtout, plus rarement de thrombose comporte un mauvais pronostic du fait du
risque de rupture et d’hémorragie foudroyante.

L’anévrisme de [I’artére pulmonaire peut é&tre asymptomatique, de découverte

radiologique, ou au contraire se manifester par des douleurs thoraciques, une dyspnée, une
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toux, des hémoptysies minimes répétées (conférer a I’atteinte artérielle de la MB). La présence de

ces derniéres et d’infiltrats radiologiques doit le faire rechercher avec acharnement [124].

b. L’atteinte pleurale :

Elle est exceptionnelle. Elle correspond a une petite pleurésie réactionnelle a un infarctus
périphérique. Le chylothorax secondaire a une thrombose cave supérieure a été décrit dans de

rares observations.

c. Les lésions parenchymateuses proprement dites sont :

e La fibrose pulmonaire

e Les embolies pulmonaires, qui sont relativement rares au cours de la MB et en
tout cas peu graves, vu la fréquence élevée des thromboses veineuses.
L’embolie pulmonaire entraine un arrét de la vascularisation et un

infarcissement du territoire correspondant a la branche embolisée.

d. Les Iésions médiastinales :

Correspondent a I'atteinte des gros vaisseaux.
e Thrombose cave supérieure et des troncs innominés + circulation collatérale
pariétale.
e Anévrisme de I'aorte thoracique (voir manifestations artérielles de la MB).
C’est dire I'intérét d’une radiographie pulmonaire standard au cours de la MB.
Elle permet en effet, de dépister une éventuelle atteinte anévrismale des artéres

pulmonaires.

5-8 les manifestations digestives

Survenant chez pres de 40% des patients Japonais atteints de MB, cette localisation

particulierement redoutable a été rarement rapportée au Maghreb.
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HAMZAOUI [110] rapporte 3 cas de perforation iléale, et BENAMOUR [97] rapporte sur une
série de 316 malades :( 2 cas d’aphtes cesophagiens, 4 cas d’aphtes rectals, 3 cas de localisation
anale et 2 cas de colite ulcéreuse).

Les ulcérations iléo-caecales sont décrites au premier plan. En effet, c’est devant un
tableau de péritonite aigué généralisée par perforation que leur diagnostic est le plus souvent
posé. Elles réalisent I'aspect d’ulcérations rondes ou polycycliques avec atteinte de toute la paroi
intestinale.

Les ulcérations coliques sont également bien connues, et intéressent surtout le cblon
droit, le transverse et le gauche I’étant exceptionnellement.

L’atteinte cesophagienne, gastrique ou recto anale est beaucoup plus rare.

Ce tableau particulier pose parfois des problémes diagnostiques et nosologiques avec les
entérocolites inflammatoires que sont la rectocolite hémorragique et la maladie de CROHN,
surtout quand ces dernieres comportent une aphtose buccale, une uvéite, des arthrites, un

érythéme noueux, ou méme parfois une thrombophlébite.

5-9 Les manifestations cardiagues

L’atteinte cardiaque est rare au cours de la MB ; cliniguement, elle représente moins de
1% des cas dans la majorité des séries [725].

Toutes les structures cardiaques peuvent étre |ésées. Ainsi, la manifestation cardiaque la
plus fréquente au cours de la MB est représentée par la péricardite. En effet, celle-ci est
généralement de faible abondance et peu symptomatique. La tamponnade est exceptionnelle.

Sur le plan histologique, la biopsie péricardique montre des signes d’inflammation non
spécifiques et c’est l'association avec d’autres signes de la maladie qui fait évoquer le
diagnostic.

L’endocardite est plus rare, survenant généralement au ceceur droit. Il s’agit d’une forme
fibreuse. Elle s’associe parfois a une thrombose cave intra thoracique ou méme a une thrombose

intracardiaque décrite par BONO W. [126] et par HARMOUCHE [127].
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Dans le méme cadre, on peut voir une atteinte valvulaire a type d’insuffisance plutot que
de rétrécissement. En effet, plusieurs observations d’insuffisance mitrale et/ou aortique voire
méme tricuspidienne sont rapportées dans la littérature. Cette valvulopathie peut poser parfois
le probleme de diagnostic différentiel avec un rhumatisme articulaire aigu. Les caractéres
morphologiques des valves et de I'appareil sous valvulaire, I’dge de survenue, les signes
cliniques et biologiques associés sont autant d’indices qui permettent de porter I'un ou l'autre
diagnostic.

L’atteinte inflammatoire myocardique est loin d’étre exceptionnelle. Si elle est
asymptomatique dans la majorité des cas, elle peut se manifester par des signes d’insuffisance
cardiaque en rapport avec les troubles de la contractilité de la fibre musculaire lisse.

Quelques observations de troubles du rythme cardiaque ou de conduction sont signalées
de facon sporadique.

Enfin, I'atteinte coronaire au cours de la maladie de BEHCET peut prendre différents
aspects morphologiques : il peut s’agir de I'occlusion d’une coronaire ou plus rarement d’un
anévrisme ou d’un faux anévrisme coronarien. Elle pourra alors étre responsable d’un véritable
infarctus du myocarde ou d’angine de poitrine avec ischémie sans nécrose. Sa survenue chez un
sujet jeune sans facteurs de risques doit faire évoquer la maladie de BEHCET parmi les étiologies

possibles et rechercher les autres signes de cette affection.

5-10 Les manifestations rénales

En dehors de [I'amylose, elles sont exceptionnelles. Ont été décrites une
glomérulonéphrite segmentaire et focale; une glomérulonéphrite proliférative a croissants
épithéliaux avec nécrose fibrinoide.

La pratique d’une ponction biopsie rénale systématique chez 10 patients successifs ayant
une maladie de BEHCET a permis de constater I'existence d’une atteinte mésangiale avec

présence de dépots de C3 a I'immunofluorescence le long de la membrane basale capillaire.
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La thrombose des veines rénales doit étre recherchée devant un syndrome néphrotique.
En effet, la fréquence de la thrombose cave inférieure et son caractere extensif peuvent entrainer

une thrombose veineuse rénale.

5-11 Les manifestations glandulaires

e L’orchiépididymite est classée parmi les critéres Japonais pour le diagnostic
de la MB.C’est dire sa fréquence (entre 5 et 30 % selon les séries). De
caractere aigu le plus souvent, elle régresse sans laisser de séquelles.

e Les autres atteintes glandulaires sont exceptionnelles : thyroide, pancréas.

5-12 Autres manifestations

a. L’amylose

Elle peut compliquer une MB. Elle apparait en général aprés une dizaine d’années
d’évolution. Elle peut se localiser au rein, a 'intestin, la rate, les surrénales, la thyroide et le
poumon.

Souvent, elle n’est pas du seul fait de I’'inflammation due a la MB ; en effet, une infection

récidivante chronique est retrouvée dans la moitié des cas.

b. Autres

e Atteinte du systeme réticulo-endothélial : splénomégalie en dehors de la
thrombose de la veine splénique, hépatomégalie, poly adénopathies.

e Myosite.

e Fiévre au long cours.

e Atteinte de la sphére ORL : perforation du voile palatin, sténose pharyngée,
atteinte de I'oreille interne.

e Les manifestations hématologiques.
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6. Examens paracliniques

A ce jour, aucun marqueur biologique pathognomonique de la MB n’est connu.

Un syndrome inflammatoire non spécifique est retrouvé dans la plupart des cas, et
permet le suivi de la maladie. En effet, on peut avoir une accélération de la vitesse de
sédimentation, une hyper fibrinémie pouvant atteindre jusqu’a 12g/l, une hyperleucocytose a
PNN, une hyper-alpha 1 et alpha 2 globulinémie, une perturbation du métabolisme du fer.

Les complexes immuns circulants ainsi que les anticorps anti-muqueux buccaux, anti-
cellules endothéliales et anti-cardiolipine sont retrouvés de facon inconstante. Leur présence n’a
pas plus de valeur qu’un syndrome inflammatoire classique, notamment pour les anti-
cardiolipine dont la présence n’est corrélée significativement qu’aux phénomeénes de thrombose.

La recherche de I'antigene HLA B51 est un argument diagnostique de plus dans les
formes douteuses ou frontiéres avec les autres maladies inflammatoires, mais n’a qu’une valeur
épidémiologique ; tous les HLAB51 ne font pas la maladie de Behcet.

Enfin, il n’existe pas de marqueur de la thrombose au cours de la MB. Si une
hyperfibrinémie est observée dans d’autres états inflammatoires, il n'y a pas une telle tendance
aux thromboses comme au cours de la MB. Une augmentation du taux des plaquettes peut étre
constatée chez certains patients.

En cas d’atteinte neurologique I'IRM est d’un grand secours et montre des lésions parfois
non visibles au scanner. Les PET-Scanner, par ailleurs ont un intérét dans le suivi des patients
asymptomatiques.

En outre dans I'angio-behcet, I’angio TDM ainsi que I’échodoppler veineux et artériel
jouent un role primordial pour objectiver les lésions.

Enfin pour Il'atteinte oculaire un examen ophtalmologique doit étre fait de maniére
systématique méme en absence de signes cliniques avec fond d’eeil et angiographie si signes de

vascularite.

-29 -



La localisation aorto-iliaque de la maladie de Behget

De méme, la radiographie thoracique est obligatoire des le départ afin de dépister les

anévrysmes pulmonaires.

7. Criteres diagnostic

En I’absence de marqueur biologique fiable, la MB est définie par des criteres cliniques.
Quinze types de classifications différentes ont été proposés mais a partir des années 1990 les
criteres de I'International Study Group [1] se sont imposés comme I'outil de classification utilisé
dans la plupart des études épidémiologiques. Il reste cependant une importante hétérogénéité
entre les études a cet égard. Or ces différents criteres sont structurés de maniere assez
semblable en s’appuyant sur l'aphtose et les manifestations cutanées et ophtalmologiques
comme principales caractéristiques (Tableau II).

Une étude ayant comparé de facon exhaustive les différents criteres a montré une
variabilité de leurs caractéristiques intrinséques avec une sensibilité et une spécificité d’au moins
80% [2]. Il est donc probable que dans le cadre d’études épidémiologiques, l'utilisation d’un
systeme de classification plutot que d’un autre entraine des variations seulement marginales.
Malgré cela, il faut tendre vers une harmonisation et les nouveaux critéres internationaux de
classification de la maladie de Behcet proposés en 2013 [2] peuvent laisser espérer une

universalisation des outils de classification.

- 30 -



La localisation aorto-iliaque de la maladie de Behget

Tableau Il :caract

éristiques de 5 systémes de classification de la MB (1,2,137,13

International

BDRC BDRC International
variables Mason et Barnes O’Duffy ] ) criteria for
1974 1987 Study group .
Behcet’s disease
Année de publication 1969 1974 1974 1987 1990 2013
Elements de classification
Aphtose buccale AB Majeur Majeur Majeur Majeur obligatoire 2 points
Aphtose génitale Majeur Majeur Majeur Majeur Facultatif 2 points
Atteinte occulaire Majeur Majeur Majeur Majeur Facultatif 2 points
Atteinte cutanée Majeur Majeur Majeur Majeur Facultatif 1 point
Pathérgy test + Facultatif 1 point
Atteinte articulaire Mineur Majeur Mineur Mineur
Atteinte vasculaire Mineur Mineur 1 point
thrombophlébite Mineur
Atteinte cardio-vasculaire Mineur
Atteinte neurologique Mineur Majeur Mineur Mineur 1 point
Atteinte digestive Mineur Mineur Mineur
Orchi-épididymite Mineur Mineur
Histoire familiale Mineur
Conditions de remplissage des -Forme complete : . . .
R . -Forme compleéte : -Forme compléte : 4items
criteres AB ou AG et 2 items . . .
) 4items majeurs majeurs
R majeurs ) R .
3 items -forme -forme incompléte :3items . .
. . -forme . . . . IR ) AB et au moins Au moins 4
majeurs ;2itéms . . incompléte :3itéms majeurs ;2 items majeurs et . . .
incompléte :AB et un un item facultatif points

majeurs et 2 mineurs

autre item majeur ;
AG et un autre itém

majeur

majeurs ;atteinte
occulaire et un autre
item majeur

2itéms mineurs ; atteinte
occulaire et un autre item
majeur ;2 ittms mineurs

JBDRC : japaneese behget’s disease classification
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|. MATERIEL

1. type de I’étude

Il s’agit d’une étude rétrospective et analytique d’une série de 10 cas d’atteinte aorto-
iliaque au cours de la maladie de Behcet, colligée au service de chirurgie vasculaire a I’hopital
militaire Avicenne de Marrakech sur une période de 4 ans, s’étalant de janvier 2010 a Décembre

2014.

2. Recueil des données

Ce travail a nécessité I'analyse combinée des registres et des archives du service de
chirurgie vasculaire a I’hépital militaire Avicenne de Marrakech, afin de préciser les données
clinico-radio-biologiques, les modalités thérapeutiques préconisées au cas par cas, ainsi que

I’évolution et les facteurs pronostic correspondants a chaque patient, sujet de notre étude.

3. Les criteres d’inclusion

Dans cette étude, nous avons inclus tous les patients ayant bénéficié d’un geste
chirurgical pour une localisation aorto-iliaque de la maladie de Behcet durant 4 ans et dont le
dossier médical était exploitable sur les différents aspects cliniques, para-cliniques,

thérapeutiques et évolutifs.

4. Les critéres d’exclusion

IIs étaient exclus de notre étude tous les patients porteurs de cette localisation
particuliere ou d’une autre atteinte artérielle de la MB, mais n’ayant pas bénéficié d’interventions

chirurgicales. En effet, pendant les 4 ans sujet de I’étude, notre service a recueilli 30 patients
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porteurs d’angio-Behcet avec atteinte : (fémorale, poplité, axillo-humérale et aorto-iliaque) mais
dont les 2/3 des cas (20 patients) n’avaient pas d’indication chirurgicale et avaient bien évolué

sous traitement médical seul.

5. Le diagnostic de la maladie de Behcet

Le diagnostic positif de la MB chez tous nos patients était conforme aux criteres de

classification de la maladie : de 1990 et/ou 2013.

6. Le diagnostic de I’atteinte artérielle

Le diagnostic de I’atteinte aorto-iliaque était réalisé par l’'association des différentes

techniques d’imageries : écho doppler, angio-scanner, et artériographie.

II. METHODES

1 saisie des données

Les variables étudiées ont été recueillies a partir des dossiers médicaux des malades en

utilisant une fiche d’exploitation préétablie (annexe 1) qui nous a permis de :

- recueillir les caractéristiques épidémiologiques.

- évaluer les facteurs de risque cardio-vasculaires.

- relever les ATCD.

- noter les signes cliniques en rapport avec la maladie de Behcet.

- déterminer les caractéristiques de I'atteinte artérielle.

- Evaluer les autres lésions associées et le bilan d’opérabilité.

- décrire les modalités thérapeutiques.

- préciser I’évolution a court et moyen terme.
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|. Epidémiologie

1. L’incidence

Notre série avait porté sur 10 cas de localisation aorto-iliaque de la maladie de Behcet
colligés sur une période de 4 ans au service de chirurgie vasculaire a I’hopital Militaire Avicenne
de Marrakech avec une moyenne de 2,5 cas/an ayant bénéficié d’une intervention chirurgicale
sur un total de 30 patients ayant consulté durant la méme période pour angio-Behcet mais

n’ayant pas eu d’indication chirurgicale.

2. La répartition selon le sexe :

Dans cette étude, I'atteinte artérielle était objectivée chez 8 hommes soit 80 % des cas

contre 2 femmes soit 20 % des cas, avec un sex-ratio de 4 H/1 f. (figure 3)

M sexe féminin M sexe masculin

Figure 3 : Répartition des patients selon le sexe.
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3. La répartition selon les tranches d’age

Les ages extrémes de notre série étaient de 25 ans a 54 ans, avec une moyenne de 39,5

ans. (Figure 4)

3,5

N
(6]

N

nombre de cas
=
u

0,5

20a 29 ans 30a39ans 40349 ans plus que 50 ans

Figure 4 : Répartition des patients selon la tranche d’age.

4. Répartition selon l'age et la durée d’évolution de la maladie de
Behcet précédant I’atteinte artérielle:

- L’age moyen du début de la maladie de Behcet est de 38 ans avec des extrémes allant de
25 a 51ans.

- La médiane d’age au début de I'apparition de I’atteinte artérielle est de 39,4 ans avec
des extrémes allant de 25 a 53,8 ans.

- Le délai moyen entre le diagnostic de la maladie de Behcet et I'apparition des
complications artérielles de localisation aorto-iliaque est de 78 mois avec des extrémes
de 0 a 156 mois.

- Chez lez patients connus porteurs de la maladie de Behcet soit 60% des cas la durée
d’évolution de la maladie précédant I’atteinte artérielle variait de 6 mois a 156 mois avec

une moyenne de 81 mois.
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Tableau lll : répartition selon I’dge et la durée d’évolution de la MB

Patlent Age / ans Durée d’évolution de Durée .d'évolufi(.)n de
la MB I’atteinte artérielle

Cas 1 25 0 inaugurale
Cas 2 25 0 inaugurale
Cas 3 27 6 mois récente
Cas 4 31 6 mois récente
Cas 5 39 1 an
Cas 6 41 0 inaugurale
Cas 7 47 6 ans 4 mois
Cas 8 48 16 ans 3 ans
Cas 9 51 0 inaugurale
Cas 10 54 3 ans 4 mois
5. Origine :

L’étude de I'origine de nos patients ne refléte pas ’endémicité dans tout le pays, car le

recrutement du service est fait de patients venus de Marrakech et du sud du Maroc.

6. Les Antécédents

— En dehors du Tabac pour lequel une fréquence de 20% a été trouvée et I'HTA retrouvée
chez un seul patient, on ne note pas d’association avec les autres facteurs de risques
cardiovasculaires usuels (Tableau iv).

— Dans notre série 30% des patients (3 cas) avaient un ATCD familial de maladie de Behcet.

— 20% des cas avaient un ATCD d’atteinte par syphilis.

- 30% des malades avaient présenté un ATCD de tuberculose pulmonaire (2 cas) et

ganglionnaire (1 cas) correctement traitée.
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Tableau 1V : Répartitions des ATCD pathologiques dans notre série en pourcentage

ATCD Nombre de patients Pourcentage
HTA 1 Cas 7 10%
2Cas 3:5PA
TABAC
Cas 8:7 PA 20%
. - 2cas?2
Infection (syphilis) 20%
Cas 7
3 cas 8
ATCD familial de MB Cas 9 30%
Cas 10
AUTRE : 10%
IRCT au stade d’hémodialyse 1cas 7
ATCD de TBK
TBK pulmonaire 2casb5 30%
Cas 9
TBK ganglionnaire 1cas 10

7. profil génétique :

L’étude des genes du complexe majeur d’histocompatibilité (CMH) chez nos patients avait
révélé que 4 cas soit 40% de notre série étaient porteurs du géene HLA-B51.

La recherche de HLA-B51 n’a pas pu étre réalisée chez le reste des cas de notre série.
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Il. ETUDE CLINIQUE

1 DIAGNOSTIC POSITIF DE LA MB

Tous nos patients répondaient aux critéres diagnostic de la maladie de Behcet selon la

classification de 1990 et/ou ceux de la nouvelle classification de 2013.

Tableau V : critéres diagnostic des patients selon les classifications :1990 et 2013

Patient Criteres diagnostic 1990 Criteres diagnostic 2013
CAS 1 Ab + 3 itéms facultatifs 7 points
CAS 2 Ab + 1 itém facultatif 5 points
CAS 3 Ab + 3 itéms facultatifs 7 points
CAS 4 Ab + 1 itém facultatif 4 points
CAS 5 Ab + 2 itéms facultatifs 7 points
CAS 6 Ab + 1 itém facultatif 4 points
CAS 7 Ab + 4 itéms facultatifs 9 points
CAS 8 Ab + 2 itéms facultatifs 7 points
CAS 9 Ab + 3 itéms facultatifs 7 points
CAS 10 Ab + 2 itéms facultatifs 6 points

Ab : aphtose buccale.

2 LES MANIFESTATIONS CLINIQUES NON AORTO-ILIAQUES

Elles étaient présentes chez tous nos patients-incluant ceux dont la découverte de

I’atteinte artérielle a précédé le diagnostic positif de la MB-, elles se répartissent comme suit :

2-1 les manifestations cutanéo-mugueuses

Présentes chez tous nos patients et se répartissent comme suit (Tableau VI):
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Tableau VI : répartition des manifestations cutanéo_mugueuses :

Manifestations cutanéo- ,
Nombre de patients Pourcentage
mugueuses
Aphtose buccale 10 100%
Aphtose génitale 8 80%
Aphtose bipolaire 8 80%
Nodule érythémateux 5 50%
Pathergy test 4 40%

2-2_ Les manifestations oculaires

Un examen ophtalmologique complet était réalisé chez tous nos malades. 5 patients soit

50% des cas étaient symptomatiques et avaient tous présenté une uvéite postérieur.

2-3 Les manifestations articulaires

L’atteinte articulaire était présente chez un seul patient de notre série, soit 10% des cas a

type d’arthralgies (gonalgie droite).

2-4 les manifestations neurologiques, pulmonaires et gastro-intestinales

Aucun cas de ses différentes manifestations n’a été observé dans notre série.

2-5 Les manifestations cardiagues

Un seul cas de notre série avait présenté un ATCD d’atteinte cardiaque type péricardite

minime.

2-6 Les manifestations vasculaires

a/ Manifestations veineuses :
Elles étaient présentes chez 4 de nos patients soit 40% des cas, a type de phlébites
récidivantes.
Le siége des phlébites prédominait au niveau des membres inférieurs chez tous nos

patients présentant I’atteinte veineuse.
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Deux patients avaient présenté en plus de la phlébite des membres inférieurs, une
thrombose de la veine mésentérique supérieure.
La localisation veineuse était multiple chez 3 cas.
b/ Manifestations artérielles autres qu’aorto-iliaque :
Un seul cas de notre série était connu porteur d’un anévrysme de I’artére pulmonaire.
Un cas avait présenté un anévrysme de I'artére fémorale commune.

Aucune autre localisation artérielle n’a été objectivée.

2-7 Test d’hypersensibilité :Pathergy test

N’a pu étre réalisé que chez 4 patients soit 40% des cas de notre série et s’est révélé

positif dans 100% des cas.
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Tableau VII : résumé des caractéristiques cliniques et du traitement des patients

Autres
patient aphtose signes _ . Histoire |HLA- ATCD .
Age- - ., | phlébite | atteintes o L Traitement
(age,sexe) B G | cutanés familiale [ B51 particuliers
de la MB
up
1(H,25) 25 + + PT + L. . non non
Péricardite
2(F,25) 25 + + MIG non oui syphilis
NE+ .
3(H,27) 26,5 | + + non oui tabac 5PA CTC
PT+
TBK
4(H,31) 30,5 + NE+ non non . CTC
pulmonaire
5(F,39) 38 + + UP non non CTC
6(H,42) 42 + NE+ non non
TVMS
HTA
NE+ MID CTC +
7(H,47) 46,6 | + + up non non IRCT
PT + MIG (2 . IMS
P Syphilis
récidives)
TVMS
MID UP i CTC +
8H48) | 45 |+ o+ o Ul oui | tabac 7PA
MIG (5 articulaire soeur IMS
récidives)
NE+ oui ) TBK
9(H,51) 51 + + oui .
PT+ soeur pulmonaire
MID (2 oui TBK
10(H,54) 53 + + . up non i ) CTC
récidives) sceur gonglionnaire
Age-..: I'age au moment de diagnostic de la MB, B ; buccale, G : génitale, PT : pathérgy

test, NE : nodule érythémateux, MIG : membre inférieur gauche, MID : membre
uvéite postérieur,
terminale, CTC : corticoides, IMS : immunosuppresseurs. TVMS: thrombose de la
veine mésentérique superieure. TBK : tuberculose.

inferieur droit,

UP :

IRCT :

insuffisance rénale chronique
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IIl. ATTEINTE ARTERIELLE

1. atteinte artérielle inauqurale

Chez 4 patients de notre série soit 40% des cas l'atteinte artérielle a précédée le

diagnostic positif de la maladie de Behcet (Figure 5) ;

M inaugural

H MB évolutive

Figure 5 : complications artérielles par rapport a I’évolution de la MB

2. Nombre des localisations artérielles

- On compte 17 localisations aorto-iliaques chez 10 patients, 6 patients ayant eu des

localisations multiples. (Figure 6)

M atteinte unique

M atteinte multiple

Figure 6 : Nombre des localisations aorto-iliague de la maladie de Behcet
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3. Type et localisation de I’atteinte artérielle :

Les arteres iliaques sont les plus fréquemment atteintes avec 10 localisations, viennent

ensuite I'aorte abdominale sous rénale et ceeliaque (6 localisations) et I'aorte thoracique ( 1seule

Iésion):( TABLEAU ViIII).

Tableau VIII : localisations et types d’atteintes artérielles

Patient Localisations Type d’atteinte
Cas 1 —-Artére iliague externe gauche -1 Faux anévrysme
Cas 2 -Artére iliague externe droite -1 anévrysme
Cas 3 -Artére iliaque primitive droite -1 faux anévrysme
-Artére iliague primitive gauche -1 faux anévrysme
-Aorte thoracique basse -Faux anévrysme
Cas 4 -Tronc ceeliaque -occlusion du TC
-artere pulmonaire -faux anévrysme
-lliaque primitive droite -1 anévrysme
Cas 5 -Fémorale commune droite -1 anévrysme
Cas 6  horte )
-Deux artéres iliaques primitives - 3 anévrysmes
-Aorte -2 anévrysmes
Cas 7 . N .
-lliaque primitive droite
-Aorte -Anévrysme
Cas 8 -Artére iliaque G -Anévrysme
-Artére iliague D -sténose
Cas 9 -TRONC COELIAQUE -Faux anévrysme
-Tronc ceeliaque -Faux anévrysme
Cas 10 R . -
-artere mésentérigue sup

3-1 Type d’atteinte :

Pour I’ensemble des atteintes aorto-iliaques observées,

les anévrysmes et les faux anévrysmes (Figure 7)

88,23% étaient représentés par
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thrombose

occlusion

W Sériel

faux anévrysmes

anévrysmes

/ / /

7

ey
T T T

0% 20% 40% 60%  80%

Figure 7 : types d’atteintes artérielles

3-2 Circonstances de découverte :

Le tableau cliniqgue commun chez tous nos patients était caractérisé par une douleur

chronique dont le siége dépendait de la localisation de I'atteinte artérielle (Tableau IX).

Tableau IX : les circonstances clinigues de découverte de L’atteinte artérielle

patient Douleur Douleur Douleur Claudication i [ e T
thoracique | abdominale | rachidienne | intermittante

Cas 1 N -Masse du flanc gauche
-tableau de sépsis

Cas 2 + -masse du flanc droit

Cas 3 + —-douleur du flanc gauche

Cas 4 + + -masse abdominale

Cas 5 -masse

+ battante douloureuse du
scarpa droit

Cas 6 + + -masse abdominale

Cas 7 + —-douleur de la FID

Cas 8 N N -masse abdominale
battante indolore

Cas 9 N N -découverte fortuite au
bilan radiologique

Cas 10 + -masse abdominale
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4. RESULTATS DU BILAN RADIOLOGIQUE

Tous les patients ont bénéficié d’un bilan radiologique ayant permis une analyse précise

des différentes lésions artérielles (Tableau X).

Echo-doppler artérielle : 100% des cas

Scanner 100% des cas

Angiographie 20% des cas

I’'IRM ou Angio-IRM.

On n’a pas eu recours a d’autres moyens d’investigations radiologiques notamment

Tableau X : bilan radiologigue des lésions artérielles

PATIENT TDM ANGIOGRAPHIE
Enorme faux anévrysme de I’AIE G de 8 cm du grand
Cas 1 diameétre avec thrombus et des signes de rupture rétro
péritonéale
Cas 2 Anévrysme sacciforme de I’AIE D mesurant 59 mm du
grand axe

Deux faux anévrysmes de |'artére iliaque primitive
Cas 3 mesurant 52 et 43 mm
Cas 4 Enorme faux anévrysme de I'aorte thoracique basse+ Méme données que la TDM

artére ceeliague mesurant 13mm/75mm + occlusion du tronc ceeliaque
-Anévrysme de I'artére iliaque externe droite : 52mm
Cas 5 Anévrysme de I'artere fémorale commune droite ; 67
mm
Enorme anévrysme de I’aorte abdominale : 65 mm
+image d’ulcération

Cas 6 , . N

—-deux anévrysmes sacciformes de I’artére iliaque

primitive : 40mm
Cas 7 Anévrysme aortique de 62mm avec anévrysme de
I’artére iliaque primitive droite de52mm

Anévrysme de I’aorte abdominale sous rénale avec

Cas 8 anévrysme sacciforme bi-iliaque primitive et sténose
ostiale de I’artére iliaque droite

Cas 9 Faux anévrysme du tronc ceeliague 70/55mm Faux anévrysme du tronc ceeliaque
Cas 10 Faux anévrysme du tronc ceeliaque mesurant 67/70mm

du grand diametre.
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¢ T106G . 00
: 14

FOV 13.4dcm

1: distance Thee, angle 39
2: distance 55em, angle 63
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s /HE D1:01:39 gps10.40

Figure 8 : image scannographigue en coupe transversale d’un énorme faux anévrysme du

tronc ceeliague 70/55 mm (cas 9)

Figure 9 :image scannographique de reconstruction objectivant une double localisation
anévrysmale au niveau de I’aorte abdominale sous-rénale et de |’artére iliague primitive

droite (cas 7)
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Figure 10: image de reconstruction scannographique objectivant une triple localisation

anévrysmale au niveau de 'aorte abdominale sous-rénale et des deux artéres iliagues
primitives (cas 8)

e SR 2
Figure 11 : artériographie de I'aorte thoraco-abdominale objectivant un énorme faux

anévrysme du tronc ceeliaque 13/75 (cas 4)
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IV. PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE

1. Bilan préopératoire

1-1 Radiologigue :
Tous nos patients ont bénéficié de :
- une radiographie thoracique : qui s’est révélée normale dans 100% des cas
— Echo-cceur : qui a contribué au diagnostic d’'un épanchement péricardique de

faible abondance chez un seul patient (cas 1)

- Echo-doppler des troncs supra aortiques : qui n’avait pas objectivé d’anomalies

chez aucun des cas étudiés.

1-2 Electrocardiogramme :

Etait sans anomalie notable chez tous les patients

1-3 Bilan biologique :

Un bilan biologique Comprenant : —-groupage sanguin ; NFS-Pq ; ionogramme sanguin ;
fonction rénale ; enzymes et sérologies hépatique ; bilan d’hémostase ; CRP ; VS et ECBU - était
réalisé chez tous nos patients et a permis d’objectiver une IRCT chez un patient (cas 7) qui a

bénéficié d’une séance d’hémodialyse avant I'intervention chirurgicale.

2. Traitement chirurgical :

2-1 Installation :

Toutes les interventions chirurgicales se sont déroulées en décubitus dorsal.

2-2  Anesthésie :

Toutes les interventions chirurgicales se sont déroulées sous anesthésie générale.
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2-3 Voies d’abord :

8 de nos patients ont été abordé par la voie transpéritonéale médiane et 2 patients par

mini-laparotomie.

2-4 Les types d’interventions chirurgicales réalisées :

Ci-joint, les détails de la prise en charge chirurgicale des différentes lésions (Tableau XI).

Tableau Xl : Traitement chirurgical entretenu

Patient Cas 1 Cas 2 Cas 3 Cas 4 Cas5 Cas 6 Cas 7 Cas 8 Cas 9 Cas 10
De I'aorte
thoraciqu
e basse
Suture
. avec +
simple .
réimplant
ation du
TC
IF+
interpos
ition ABI+
, IF+(P ABI+(Da | ABI+(Da
d’un ABI+(Da (Dacro
Pontag TFE) IF+(PTFE) cron) cron)
tube g/a0 | oV 8/40 " 16/8 | 20/10
e mm m
droit en 18/9mm 20/10
mm mm m
Dacron mm
8mm/4
0 mm
Suture
sur patch
prothétiq
ue avec
Patch L
réimplant
ation du
tronc
ceeliague
+ AMS
. avec
Ligatur .
réimplant
e )
ation du
TC
Resecti Panévrvs
on v
+ + me
anasto 3
fémoral
mose

IF : ilio-fémoral ; ABI : aorto-bi-iliaque ; AMS : artére mésentérique supérieure ;
PTFE : polytérafluoréthylene.
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Dans notre série le recours a la transfusion per opératoire des culots globulaires CG était
nécessaire chez 3 patients :
- uncas:4CG

— Deux cas : 2CG

3. TRAITEMENT MEDICAL (tableau XIil):

En postopératoire tous nos patients—- dont ceux chez qui I'atteinte artérielle a précédé le
diagnostic positif de la MB- ont été mis sous corticoides a forte dose : 1mg/Kg/j avec nécessité
d’administration de 3 bolus de solumedrol chez trois de nos patients.

La durée du traitement par les corticoides variait entre 6mois (7 patients) et 1 an (3
patients) en postopératoire.

Le traitement anticoagulant a été également instauré chez tous nos patients en
postopératoire a base d’HBPM : Enoxaparine a la dose de 0.2 mg/kg pendant une durée qui
variait de 15jr a 20 jr en postopératoire puis on a associé un traitement antiagrégant
plaquettaire a base d’aspirine a la dose de 160 mg/jr préconisé a vie.

Le traitement immunosuppresseur a été administré chez deux malades de notre série
(cas 7 et 8) a base de ciclophosphamide.

L’exploration chirurgicale avait objectivé la présence d’ADP profondes chez deux de nos
patients (cas 4 et 9) dont I'étude bactériologique et anatomopathologique avaient confirmé le
diagnostique de tuberculose ganglionnaire associée, ainsi, un traitement antituberculeux a été

instauré pour une durée de 9 mois chez les 2 malades concernés.
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Tableau Xl : Traitement médical postopératoire de nos patients

aorticothérapie IMMUNOSLIPPIEsseLE’s anticoagulants
patent | oui/non dose duree moleaule dose duree moleaulle dose dureedu autre
du du TIT TIT
T T
1 oui 1mg/Kg 6mois 1.Lovenox 1.02mg/kg 1.15jren
2. KARDECIC 2.160mg/jr post
opératoire
2.avie
2 oui 1mg/Kg 6mois 1.Lovenox 1.02mg/kg 1.15jren
2. KARDECIC 2.160mg/jr post
opératoire
2.avie
3 oui Tmg/Kg 6mois 1.Lovenox 1.02mg/kg 1.15jren
2. KARDECIC 2.160mg/jr post
opératoire
2.avie
4 oui 2mg/Kg 2mois 1.Lovenox 1.02mg/kg 1.20jren TIT
2.KARDEGIC 2.160mg/jr post ANTI
opératoire TBK
2.avie 9mois
5 oui Tmg/Kg+ 3jrde 1.Lovenox 1.02mg/kg 1.20jren
BOLUS bolus 2. KARDECIC 2.160mg/jr post
opératoire
2.avie
6 oui 60 puis 6mois
40mg/R
7 oui 60mg/R+ lan 1.ddosporine 1.5mg/kg 14 1.Lovenox 1.02mg/kg 1.20jren
3 bolus 2.azathioprine 22mg/kg mois | 2.KARDEGIC 2160mg/jr post
solumedrol opératoire
2.avie
8 A/Tmg/Kg 1AN endoxan lan 1.Lovenox 1.02mg/kg 1.20jren
B/ 3bolus 2.KARDEGIC 2.160mg/jr post
opératoire
2.avie
9 1mg/Kg 6mois 1.Lovenox 1.02mg/kg 1.20jren Titant
2.KARDEGIC 2.160mg/jr post TBK
opératoire pdt
2.avie 9mois
10 Tmg/Kg 1AN 1.Lovenox 1.02mg/kg 1.20jren
2.KARDECIC | 2.160mg/jr post
3SINTROM 34mg/ir opératoire
2.avie
31AN
pourPR
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V. Complications postopératoires

1. immédiates

En postopératoire immédiat aucun cas de décés ni de complication d’ordre hémorragique
ou ischémique -en rapport avec l'atteinte artérielle ou l’intervention chirurgicale - n’a été
objectivé chez tous les patients de notre série. Néanmoins on a noté un cas d’infection

respiratoire nosocomiale chez le cas 8 et une phlébite récidivante chez le cas 10 ayant nécessité

un traitement par AVK pendant un an (Tableau XIV).

Tableau XIV : complications postopératoire immédiates

complications Nombres de cas
déceés 0
hémorragiques 0
ischémiques 0
1 cas d’infection respiratoire nosocomiale
autres 1 cas de phlébite récidivante en postopératoire
immédiat

2. Surveillance en cours d’hospitalisation

Tous les malades ont bénéficié d’une surveillance clinique et para clinique étroite durant

toute la période d’hospitalisation n’ayant pas dépassée 5 a 10 jours chez nos malades.

3. suivi postopératoire a cours et moyen terme

Le suivi postopératoire des patients de notre série a court et moyen terme avait pour
objectif de colliger I'ensemble des parametres cliniques et para cliniques pouvant étre en rapport
avec une éventuelle complication liée ou non a l'atteinte artérielle initiale ou a I'intervention

chirurgicale ou en rapport avec une localisation secondaire de I’angio-Behcet.
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3-1 Mortalité :
Un patient sur 10 a décédé suite a une rupture d’un anévrysme de localisation secondaire

au niveau de I’artére pulmonaire et ce, 4 ans apres le geste chirurgical (cas 7).

3-2 Bonne évolution :

Cinq patients de notre série soit 50% des cas avaient présenté des suites postopératoires
simples sans aucun incident particulier, pour une durée de contréle qui variait de 4 a 36 mois

avec une moyenne de 20 mois.

3-3 Localisations secondaires :

Deux patients avaient présenté une phlébite des membres inférieurs (cas 2 et 9)

respectivement a 27 et 1,5 mois de suivi.

3-4 Complications :

Deux patients soit 20% des cas avaient présenté des complications postopératoires ayant
nécessité une reprise chirurgicale parfois multiple.

LE CAS 1 : avait présenté un anévrysme anastomotique au niveau fémoral aprés 17 mois
d’évolution, ayant nécessité une reprise chirurgicale au niveau fémorale par une mise a plat
+pontage ilio-fémoral (PTFE) et réimplantation de I'artére fémorale superficielle et I'artére
fémorale profonde.

Six mois apres, le patient revient dans un tableau d’ischémie aigue du membre inférieur
sur thrombose de prothése ayant nécessité une nouvelle intervention chirurgicale par
thrombéctomie.

Cing jours apres le troisieme geste chirurgical, le patient a présenté une phlébite du
membre inférieur controlatéral ayant nécessité I'introduction d’AVK.

Actuellement -a 40 mois apres le premier geste chirurgical- le patient s’est stabilisé sous

traitement immunosuppresseur avec les AVK.
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LE CAS 8
A présenté une thrombose du pontage droit a 16 mois de I'intervention chirurgicale ayant

nécessité une thrombéctomie + pontage prothéto-fémorale droit.

3-5 Perdu de vue :

Un patient a été perdu de vue aprés un suivi de 3 ans ayant passé sans aucun incident

particulier.

B BONNE

mCl

= ANEVRYSME
M FISTULE

H LOC 2ere

M perdu de vue

© Thrombose

Figure 12 : évolution a court et moyen terme.

3-6 Conclusion :

Ci-joint un Tableau de récapitulation des différentes atteintes artérielles ainsi que des

modalités thérapeutiques et des résultats du suivi (Tableau XV).
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Tableau XV : atteinte aorto-iliague, caractéristiques, traitement et évolution

Localisation de . symptomes . recurr| durée
PATIENT . L. type d'atteinte . traitement . resultat
I'atteinte artérielle cliniques ence | du suivi
Pontage ilio-
fémorale,interpositio prothese 17 |3 anset| stable sous
1 IEG Faux anévrysme douleur de FIG en Dacron mois | 2 mois | IMS et Sintrom
mise a plat+ réimplantation de
Anévrysme I'AFS et I'AFC . Interposition 1
1(R1) fémorale G anastomotique Dacron mois
Thrombose de | Ischémie aigue du
1 (R 2) fémorale G prothése MIG thrombéctomie
pontage ilio-
DOuleur Du FLANC| fémorale,interpositio prothése
2 IED Anévrysme DRT en PTFE 27 mois stable
DOuleur Du FLANC pontage aorto-bi-iliaque:
3 IPD Faux anévrysme DRT Dacron bifurque 3 ans perdu de vue
3 (double) IPG faux anévrysme
Aorte thoracique douleure suture simple de
4 basse ATB Faux anévrysme abdominale I'ATB+réimplantation du TC 4 mois stable
4 (double) TC occlusion ligature du TC
masse
douleureuse pantage ilio-fémoral:prothése
5 IPD Anévrysme battante du Scarpa PTFE 6 mois stable
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Tableau XV : atteinte aorto-iliague, caractéristigues, traitement et évolution « suite »

Localisation de . symptomes . recurr | durée du
PATIENT . L. type d'atteinte . traitement . resultat
I'atteinte artérielle cliniques ence suivi
fémorale commune
5 (double) droite anévrysme
douleur pontage aorto-bi-iliaque: Dacron
Aorte Anévrysme abdominale bifurque 2 ans stable
douleur
6 (double’ AIPD Anévrysme rachidienne
6(triple) AIPG Anévrysme
pontage aorto-bi-iliaque: Dacron
Aorte abdominale Anévrysme douleur FID bifurque 4 ans décés
7(double) IPD Anévrysme
masse abdominale | pontage aorto-bi-iliaque: Dacron 7
Aorte abdominale Anévrysme battante bifurque mois | 16 mois stable
8 (double) IPD sténose
8 (triple) IPG Anévrysme
thrombéctomie +pontage
8 (R1) pontage droit thrombose prothéto-fémoral
suture sur patch patch
douleur prothétique
TC Faux anévrysme abdominale Dacron+réimplantation du TC 20 mois stable
suture sur patch patch
douleur prothétique
10 TC + AMS Faux anévrysme abdominale Dacron+réimplantation du TC 32 mois stable
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Les manifestations artérielles de la MB

|. INTRODUCTION

La maladie de Behcet a maintenant sa place parmi les vascularites. A I'atteinte veineuse
bien connue, s’associe 'atteinte artérielle, d’autonomisation plus récente et de fréquence sous-
estimée. Son pronostic est sévere, en d’épit d’une prise en charge médico-chirurgicale bien
menée. La MB devrait donc étre recherché de principe devant toutes les artériopathies
inflammatoires inexpliquées [130].

Si depuis longtemps I'inflammation de la paroi artérielle était constatée dans les Iésions
vasculaires observées au fond d’eeil, dans les lésions des vasa vasorum, dans certaines lésions
rénales et dans les ostéonécroses favorisées également par la corticothérapie, par contre son
implication en clinique est d’individualisation plus récente. Depuis le travail de Hamza [4], plus

de 300 observations sont actuellement recensées.

Il. HISTOLOGIE

La plupart des lésions de vascularite touchant la microcirculation dans le cadre de la MB,
se présentent sous deux aspects: Le premier est I'aspect classique de vascularite
leucocytoclasique qui est caractérisé par la présence de débris nucléaires, de fibrine et de
nécrose dans la paroi vasculaire, entourés par un infiltrat inflammatoire polymorphe. Le second
aspect est celui de vascularite lymphocytaire qui comprend une turgescence des cellules
endothéliales et un manchon inflammatoire de cellules mononuclées autour du vaisseau.

Contrastant avec ce contexte de vascularite microcirculatoire pouvant toucher tous les
organes, l'atteinte des gros vaisseaux est inconstante et caractérise un sous-type de la MB

appelé vasculo-Behcet.
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1. Aspect macroscopique

Les lésions pariétales -observées a I'exploration macroscopique en per opératoire-
aboutissent soit a une distension des parois artérielles et donc la formation d’un vrai anévrysme
soit a un faux anévrysme par perforation de la paroi, véritable aphte artériel (figure 13), soit a

une dissection artérielle.

Figure 13 : aspect a I’emporte piece d’'un anévrysme aortique sous rénal dans le cadre de la
maladie de behcet (aphte artériel)

2. Aspect microscopique :

- Au stade aigu : I'inflammation est présente dans toutes les tuniques de la paroi
artérielle.
Elle est prédominante dans la média et I’adventice, souvent extrémement intense, riche
en polynucléaires neutrophiles, lymphocytes et en plasmocytes et volontiers associée a de la

nécrose cellulaire et a une destruction importante de la paroi artérielle. Dans d’autres cas,
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I'inflammation est moins intense et faite d’un infiltrat inflammatoire polymorphe également
associé a des altérations de la paroi artérielle. Ces aspects d’atteinte aigue sont essentiellement
observés dans les thromboses et les ruptures.

- Au stade chronique : La fibrose remplace les fibres élastiques et les cellules
musculaires lisses. Elle est observée dans les thromboses chroniques, les vrais
anévrysmes dans lesquels, quelques fibres élastiques et cellules musculaires
lisses persistent et les faux anévrysmes dans lesquels, aucun reliquat de la paroi

vasculaire ne persiste.

I1l. EPIDEMIOLOGIE

1. Fréguence

L’atteinte artérielle au cours de la MB, est retrouvée entre 2,2 et 18% des cas selon les
séries : — 4% selon Weschler [131]. 1% dans la série de Maaouni et al. [132]. 2,2% pour Hamza [4].
7% pour Huong [133]. 10% selon Kabbag et al. [134]. et selon Tohmé elle est de 18% des cas
d’angio behcet [135]; Dans la série de Hamzaoui, elle avait concerné 22 patients soit 17% des cas
d’angiobehcet, mais cette incidence est probablement sous-estimée puisque Lakhapal et al. sur
170 autopsies de sujets ayant la MB, ont trouvé 57 atteintes artérielles [136].

En effet, une étude récemment publiée en 2013 en Chine, portant sur une population de
197 patients atteints de la MB avec des complications cardiovasculaire, avait objectivé une nette
prédominance de I'atteinte artérielle par rapport aux autres localisations [137].

En outre, notre série chirurgicale de dix cas ne permet pas une analyse de cette
fréquence au Maroc, du fait que le recrutement de nos patients se fait généralement a partir de
la région du sud du pays. Une étude épidémiologique plus large impliquant différentes
disciplines (médecine interne, chirurgie cardio-vasculaire, cardiologie, pneumologie...) s’avere

donc nécessaire.
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2. Sexe

Nous avons observé un sexe ratio de 4/1 en faveur des hommes. En effet, la
prépondérance masculine de I'atteinte artérielle est décrite dans toutes les séries [138],
néanmoins Cacoub et al. Ont présenté une étude qui relate une atteinte exclusivement féminine
mais I’échantillon présenté était trop faible (5patientes) pour que l'on puisse en tirer des
conclusions [139].

Les raisons pour lesquelles les formes graves touchent plus les hommes que les femmes
ne sont pas éclaircies, en effet une étude chez le rat ou I'uvéite est induite par une endotoxine

montre que la perfusion d’cestrogene diminue la sévérité de I’atteinte oculaire [140].

3. Age

Comme pour la maladie de Behcet, les maniféstations artérielles de cette afféction
surviennet surtout chez des sujets jeunes sans autres facteurs de risques.

Dans notre série I’age moyen de nos patients étais de 39 ans environ et 60% des cas
avaient moins de 45ans.

Chez les patients ayant une maladie de Behcet connue soit 60% des cas de notre série la
durée d’évolution précédente I'atteinte artérielle variait de 6 a 156 mois avec une moyenne de
81 mois. Chez 40% des malades ces complications furent inaugurales.

Nous retrouvons un délai de survenu de 78 mois, avec des extrémes de 0 a 156 mois
entre les premiéres manifestations de la maladie et I'atteinte artérielle. Dans la série de Weschler
pour 63 cas il est de 4,5 ans (extrémes 0 a 24 ans), ce délai est de 9 ans pour Tuzun [141] pour
une série de 24 cas.

Les manifestations artérielles apparaissent donc plus tardivement dans I’histoire de la
maladie mais il faut garder a I’esprit que 30% des atteintes ont survenu la premiére année dans
notre série et que pour 4 de nos malades, I’atteinte a été inaugurale ce qui nous incite a rester

vigilant devant toute artériopathie inflammatoire inexpliquée.
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Pour rattacher ces atteintes artérielles a la maladie de Behcet, un interrogatoire et un
examen rigoureux-souvent itératifs pour trouver la notion d’aphtose buccale, génitale, de
lésions cutanées habituellement non signalées par le malade- est indispensable. Ces critéres
pouvant n’apparaitre que secondairement. Cormier [142] a analysé la difficulté de rapporter un
anévrysme artériel a une MB chez 4 patients ou le diagnostic n’a été posé respectivement que
10, 9, 8 et 6 ans aprés le début des symptomes. Ainsi devant toute localisation artérielle,
ectasique ou occlusive dont la cause n’est pas évidente, doit étre évoquée la possibilité d’une
maladie de Behcet dont les signes seront recherchés. Il insiste sur quelques éléments pouvant
orienter le diagnostic qui sont :

- Le jeune age et l'origine géographique : La quasi-totalité des patients avec
atteinte artérielle de la MB dans toutes les séries confondues sont des sujets
jeunes.

- Un ATCD de phlébite (prédominante aux membres inférieurs le plus souvent
,100% des cas avec atteinte veineuse dans notre série, et qui précede la
localisation artérielle.

- L’aspect morphologique de I’anévrysme.

- Plages inflammatoires non spécifiques a I’examen histologique.

- Faux anévrysmes anastomotiques itératifs apreés avoir éliminé un contexte
infectieux.

Chacune de ses données doit orienter le diagnostic de ses lésions vers l'origine

inflammatoire.

4. Profil génétique [143]

A ce jour, 'HLA-B51 demeure le principal facteur de susceptibilité génétique. Le risque
relatif de développer la MB chez les porteurs de I'allele HLA-B51 est 5 a 6 fois supérieur a la

population générale. I’'HLA-B51, s’il est un facteur de susceptibilité génétique, n’est pas un
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marqueur diagnostique, car présent uniquement dans 50 a 60% des cas de MB et également noté
chez 20 a 30% des témoins sains, Dans notre série 50% des patients étaient porteurs du HLA-

B51. Son réle éventuel de marqueur pronostic reste a définir.

5. Histoire familiale

Les formes familiales sont trés fréquentes chez les coréens (15,4%), moins fréquentes
chez les chinois et les japonais (2,2 a 2,6%). Dans notre série nous rapportons 3 cas familiaux de
la MB soit 30% des cas, ce qui représente la fréquence la plus élevé par rapport aux autres
séries : Tohmé en rapporte 4% [135], en Tunisie 7,7% dans la série de B’chir Hamzaoui [110]. 2%

dans celle de Hamza [4]. et 11,9% dans celle de Makni.

6. Association a d’autres manifestations infectieuses

Il a été suggéré que M. tuberculosis participait a la pathogénie de la maladie comme
potentiel agent étiologique ou comme stimulus antigénique chronique. La tuberculose active
semble étre associée de maniére non fortuite a la maladie de Behcet, 30% des cas de notre série :
(un patient avec TBK gonglionnaire et deux autres avec TBK pulmonaire, tous les trois ont été
mis sous traitement anti-tuberculeux avec bonne évolution), Cette association est encore plus
importante chez les patients sous ANTI-TNF o [145].

20% des cas de notre série avaient un ATCD d’atteinte par syphilis, toutefois, nous

n’avons pas pu trouver de données de la littérature étudiant cette association particuliere.

IV. Les types de I’'atteinte artérielle et leurs localisations

Dans notre série nous avons rapporté 15 cas d’anévrysmes et de faux anévrysmes aorto-

iliaques ce qui correspond a 88% environ contre 2 cas d’occlusions artérielles seulement.
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L’atteinte artérielle était multiple chez 60% des cas. Hamzaoui a noté 15% de lésions
anévrysmales et 5,3% de thromboses artérielles parmi 132 malades présentant des atteintes
vasculaires. 3,8% des malades avaient a la fois une atteinte anévrysmale et une occlusion
artérielle [110].

Filali [144]. a rapporté neuf cas d’anévrysmes et quatre cas de thromboses artérielles.

Parck et Coll, rapportent 65% d’atteintes anévrysmales et 35% de thromboses artérielles
parmi 94 |ésions artérielles.

Néanmoins, ces thromboses, moins fréquemment signalées au cours de la MB que les
anévrysmes, sont plus fréquentes dans la série de Tohmé (10 thromboses artérielles contre un

seul anévrysme) [135] que dans celles de Le Thi Huong et al. [133].

1- Les Anévrysmes

Sur 94 vaisseaux touchés dans différentes études, le pourcentage d’anévrysme était de 65%.

IIs peuvent étre spontanés ou provoqués par un traumatisme ou une ponction artérielle.

Le plus souvent ils sont uniques, une atteinte bilatérale ou multiple est possible. En effet,
cette localisation multifocale représente la particularité de notre série, puisqu’on I’a constaté
chez 60% des cas.

Une étude japonaise a montré que les anévrysmes sont multiples chez 36 % des patients
ayant des anévrysmes dans le carde de la maladie de Behcet [146].

Feyri et coll. [147] rapportent un cas avec 5 anévrysmes : | aortique, 2 fémoraux, 1
anastomotique et 1 au site de ponction artérielle qui ont été opérés sur une période de 6 ans.

Bartlett et coll. [148] ont décrit un cas avec 14 anévrysmes développés durant une
période de 8 ans.

Il s’agit dans la plupart des cas, de faux anévrysmes,

Ils atteignent avec prédilection I'aorte, les artéres pulmonaires, fémorales et

poplitées, mais toutes les artéres peuvent étre intéressées.
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1.1- Lalocalisation aortigue

a. Aorte abdominale

Depuis la publication du premier cas d’anévrysme aortique au cours de la maladie de
Behcet en 1961 par Mishima [12], le nombre de cas publiés ne cesse d’augmenter. L’atteinte
aortique est la plus fréquente dans les différentes séries [96, 133, 15] dans une revue de la
littérature mondiale publiée en 1987, Hamza en dénombrait 39 [4].

Lakhambal rapporte dans sa série autopsique, 10 cas d’anévrysmes de I’aorte abdominale

parmi 57 lésions artérielles.

a-1 Circonstances de découverte

Les manifestations cliniques des anévrysmes de l'aorte abdominale dans la maladie de
Behcet sont celles des anévrysmes d'autres étiologies.

Parmi ces anévrysmes, il convient de distinguer : Les anévrysmes de I'aorte sous-rénale
qui peuvent se prolonger souvent sur les artéres iliaques d’ou la dénomination habituelle

d’anévrysme aorto-iliaque ; sujet de notre travail. Et les anévrysmes englobant I'aorte coeliaque.

a-2  L’anévrysme asymptomatique
L’AAA est le plus souvent asymptomatique et découvert fortuitement par un examen
clinique ou para clinique réalisé dans le contexte d’une autre pathologie.

Il doit étre suspecté et donc recherché durant chaque poussée inflammatoire de la MB.

a-3 L’anévrysme symptomatique

¢+ Douloureux

Le tableau clinique est dominé par I'existence d’une douleur abdominale ou lombaire,
c’était le cas de la plupart de nos patients porteurs de lésions anévrysmales. L’examen met en
évidence les mémes signes cliniques que ceux d’un anévrysme non compliqué mais parfois la

palpation de la masse anévrysmale renforce la douleur spontanée. Le caractére douloureux fait
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craindre une fissuration ou une rupture imminente. Cette douleur peut étre mal interprétée et
prise pour des lombalgies ou des douleurs digestives.

Une claudication intermittente associée a des douleurs lombaires surtout chez un jeune
patient doit faire pratiquer un bilan vasculaire, et conduit parfois a la découverte d'un anévrysme
aortique. Cette claudication peut étre due a une destruction du lit d'aval par des emboles

successifs.

% L’anévrysme aortique compliqué de rupture

La rupture rétro péritonéale d’'un anévrysme de |'aorte abdominale réalise un tableau
dramatique, elle est assez souvent révélatrice d’un anévrysme jusqu’alors asymptomatique. Le
tableau clinique associe une douleur abdominale intense, profonde, continue et un état de choc
hémorragique. L’abdomen est distendu et volontiers battant, mais le caractere expansif de
I’lanévrysme est souvent difficile a percevoir du fait de I'importance de I’hématome rétro
péritonéal.

La rupture intra péritonéale réalise un collapsus hémorragique foudroyant avec mort

subite du malade dans la plus part des cas au-dela de toute ressource thérapeutique.

b. L’Aorte thoracique

Les anévrysmes de I'aorte thoracique sont moins fréquents que ceux localisés au niveau
de l'aorte sous-rénale ; en effet, on a rapporté dans notre série un seul cas de faux anévrysme
a cette localisation particuliere.

6 cas sur 39 rapportés par Hamza [4]. 3 cas sur 16 dans la série de Pr Bensaid [15].

Bien qu’ils soient trés rares au cours de la MB, Les anévrysmes de |'aorte thoracique se
manifestent cliniquement par des douleurs thoraciques sourdes et profondes. lls peuvent donner
lieu a un syndrome de compression médiasltinale avec un cedéme en pélerine, une toux, une

dyspnée, une dysphagie, une voix bitonale et un syndrome de claud bernard horner.
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L’anévrysme thoracique peut s’extérioriser, il se manifestera alors par une douleur
pariétale et une masse (sus claviculaire ou dans les espaces intercostaux) pulsatile, expansive et
soufflante.

Un cas d’anévrysme de 'aorte thoracique basse a été objectivé dans notre série et traité

avec succes.

2.2. AUTRES LOCALISATIONS ARTERIELLES

a. Arteres pulmonaires

L’atteinte pulmonaire était surtout décrite chez les hommes jeunes, mais de récentes
publications font état d'anévrysmes de l'artere pulmonaire chez deux jeunes patientes de 14 et
16 ans [158-159].

L'hémoptysie est le symptome prédominant, elle est souvent répétitive, abondante et
parfois inexpliquée comme elle peut-étre foudroyante emportant le sujet, cette situation
particuliere était décrite chez le cas (7) de notre série décédé aprés 4 ans de suivi. L'anévrysme
de l'artere pulmonaire peut se manifester également par des douleurs thoraciques, une toux
irritative ou une dyspnée mais peur étre asymptomatique et découvert fortuitement sur une

radiographie pulmonaire, ou une TDM thoracique.

b. Artéres périphériques

b.1 Les anévrysmes de I'artére iliaque

Hamza en a colligé 10 cas dans sa revue de littérature dont 7 intéressant l'iliaque
primitive et trois l'iliaque externe [4].

Dans notre série sur 17 localisations aorto-iliaques on a constaté 6 anévrysmes et 4 faux
anévrysmes iliaques touchant avec prédilection les artéres primitives droites et gauches : 8

patients, mois fréquemment les artéeres iliaques externes (2 cas).
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Dans la série présentée par Bensaid, sur 47 localisations artérielles de la MB 5 cas

correspondaient aux arteres iliaques [15].

b.2. Lesanévrysmes de I’artere fémorale

La localisation fémorale dans les anévrysmes de la maladie de Behcet est la
troisiéme par ordre de fréquence.

Hamza dans sa revue de littérature en avait dénombré 16 [4].

Park dans une revue de littérature comprenant 94 vaisseaux en avait retrouvé 15 [151].

Bensaid dans sa série chirurgicale en avait dénombré 22 cas [15].

L'anévrysme de l'artere fémorale secondaire aux ponctions artérielles lors

d'artériographie est un cas particulier assez spécifique de la maladie de Behcet,

b.3 Les anévrysmes de I'artére poplitée

Selon Hamza c'est la 4éme localisation par ordre de fréquence, il en a dénombré 10cas

dans sa série. Le risque majeur est la thrombose causant une ischémie aigue du membre,

b.4 Les anévrysmes des artéres tibiales

Beaucoup plus rares, quelques observations ont été décrites dont une par Tim A [152].

concernant un anévrysme de l'artére tibiale antérieure.

b.5 Les anévrysmes des artéres du membre supérieur

Sont tres rares. Hamza en a colligé 9 répartis comme suit: 3 au niveau de l'artere
axillaire, 5 au niveau de I’humérale et 3 au niveau de la radiale. lls sont souvent secondaires a
des ponctions artérielles lors des explorations invasives, notamment artériographie ou

coronarographie par voie radiale ou humérale.
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c. les anévrysmes des troncs supra aortiques

C.1 Les anévrysmes de I'artere carotide

Quatre cas rapportés par hamza en 1987.L'incidence des anévrysmes de la carotide est
basse et il est difficile de prévoir I’histoire naturelle et le risque de rupture de ces anomalies,
cependant une attitude chirurgicale agressive dés que le diagnostic est posé est nécessaire [4].

Bensaid en a rapporté 4 anévrysmes géants de la carotide interne dans sa série.

C.2 Les anévrysmes des artéres cérébrales

L'atteinte des artéres a destinée cérébrale est exceptionnelle.il peut s'agir d'anévrysmes

qui sont asymptomatiques ou responsables d'accidents vasculaires cérébraux.

C.3 Les anévrysmes de I'artére sous-claviere

L'atteinte anévrysmale y est beaucoup moins fréquente que les thromboses.

C.4 Les anévrysmes du tronc brachio-céphalique

Sont exceptionnelles, Le premier cas a été rapporté par hamza en 1987 chez un jeune
tunisien de 20 ans qui présentait un anévrysme du tronc artériel brachiocéphalique associé a une

thrombose du tronc veineux brachiocéphalique et un situs inversus [4].

d. Les anévrysmes des artéres viscérales

d.1 Lesanévrysmes du tronc ceeliaque

Le premier cas a été publié par Khodja en 1991 chez un patient de 43 ans qui présentait
une atteinte artérielle multiple [153].

Deux cas ont été publiés par Warner, puis Basaranaglu respectivement en 1996 et en 2001.

Dans notre série deux de nos patients avaient présenté des faux anévrysmes du tronc

ceeliaque (cas 9 et 10) traités avec succes sans incident particulier.
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d.2 Lesanévrysmes de I'artére hépatique

Atteinte exceptionnelle peut se révéler par fistule artério portale en cas de rupture

d'anévrysme dans le systéme porte.

d.3 Les anévrysmes de I'artere mésentérique supérieure

Sont exceptionnelles et peuvent-étre révélés par un infarctus intestinal aigu;

d.4 Les anévrysmes des artéres rénales

Rares, ils sont révélés le plus souvent par rupture de l'anévrysme avec formation

d’hématome rétro péritonéal. Le traitement de choix est I'embolisation.

2. Les occlusions artérielles

Les occlusions artérielles au cours de la maladie de Behcet sont moins décrites que les
anévrysmes. Elles représentent 35% des complications artérielles de la maladie mais elles
peuvent étre associées aux anévrysmes, comme c’était le cas chez deux cas de nos patients (cas
4 et 8) elles sont aussi de meilleur pronostic.

La traduction clinique de «ces thromboses artérielles est variable selon la
topographie.

Les lésions occlusives sont subdivisées en thromboses et sténoses, cette distinction n'est
reprise que rarement par les auteurs.

La Iésion est le plus souvent unique, elle est rarement multiple et étagée.

Les thromboses sont parfois diagnostiquées devant un tableau d'occlusion
artérielle aigue. Mais elles sont rarement symptomatiques grace au développement d'une
circulation collatérale de qualité, méme apres thrombose de pontage. Toutefois des
manifestations a type d'insuffisance artérielle des membres inférieurs: claudication intermittente,

sont possibles et ne doivent pas étre faussement attribuées a une atteinte articulaire.
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3. Autres atteintes artérielles

3.1. _Dissection artérielle

Exceptionnel, 1 cas de dissection primitive de la carotide interne a été rapporté par une
équipe italienne en 1998 chez une patiente de 45 ans traitée pour maladie de Behcet depuis 7

ans. La dissection a été révélée par une hémiplégie et diagnostiquée par I'echo- doppler cervical [154].

3.2. _Fistule artério-veineuse

Un cas de fistule artério-veineuse cérébrale acquise a été rapporté par Wechsler en 1989

chez un patient suivi pour maladie de Behget [155].

3.3. _Malformations angiomateuses

Un seul cas a été rapporté de malformation angiomateuse intracérébrale par Khodja en

1991 [156].

V. Explorations radiologiques des lésions artérielles :

1. Echo doppler abdominal

C’est une technique non invasive, peu onéreuse, reproductible dont la fiabilité est proche
de 100 %. Cette méthode reste un excellent choix surtout dans les programmes de dépistage.
C’est Harris qui, en 1992, a prouvé que le dépistage systématique permet de réduire la mortalité
liée a la rupture anévrysmale. Ensuite plusieurs études ont renforcé cette notion [157-158].

BAUD J. M. a démontré a travers une étude réalisée sur 77 cas [158] et comparant les
données de I’échographie avec celles du scanner et de la chirurgie que :

L'échographie/scanner sous-estime le diamétre antéropostérieur de l'anévrysme
(différence de moyenne : - 2,16 mm ; ainsi que les diamétres antéropostérieurs de

la lumiére du chenal circulant (- 5,54 mm) et du collet supérieur de lI'anévrysme (-
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2,74 mm). Les mesures de surface ne montrent pas de différence significative, aussi
bien pour le sac anévrysmal et la lumiére du chenal circulant.

- L'échographie et le scanner sont peu fiables pour détecter la présence d'une
soufflure de la paroi (sensibilité identique de 29%). L'analyse de I'arc du thrombus
en contact avec la paroi (en degré) ne montre pas de différence significative.

— Les Parametres a évaluer sont :

— Mesure des diameétres : Diameétre antéro postérieur maximum et diamétre
transverse de I'anévrysme et du chenal résiduel exprimés en mm sur des coupes
transversales en mode B. La mesure du diamétre de I'anévrysme s’effectue a partir
du bord externe de la paroi.

- Analyse de la forme de I’anévrysme: Sacciforme, Fusiforme, Polylobé.

- Analyse de I’axe principal de I’anévrysme : Courbure, Plicature.

- Analyse du thrombus intra-sacculaire, sa Localisation (ventral, dorsal, latéral,
circonférentiel), mesure de son arc et son aspect (homogéne, hétérogene).

— Topographie de I'anévrysme: Le caractére sus ou sous rénal est un élément majeur
dans la description ultrasonique d’un anévrysme. La meilleure facon de déterminer
si I’anévrysme est sus ou sous rénal est de mesurer la distance entre I’ostium de
I’artere rénale et le collet supérieur de I’anévrysme.

La découverte en échographie d’un anévrysme impose la recherche d’autres atteintes
artérielles périphériques (iliaques, fémorales et poplitées) ainsi qu’une étude compléte
anatomique et hémodynamique de I'arbre artériel des membres inférieurs et des troncs supra
aortiques.

Dans notre série, I’échodoppler a permis de poser le diagnostic chez tous nos patients.

Le contrble écho Doppler suffit également pour apprécier le pontage, son trajet, et les
anastomoses. Cet examen répété suffit a détecter les faux anévrysmes anastomotiques,

complication fréquente du traitement chirurgical de la MB.
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2. L’ANGIO-Scanner [159]

L’ANGIO-Scanner avec injection iodée est I'examen pré thérapeutique de référence (en

I’absence de contre-indications : insuffisance rénale, allergie a L’'iode) doit préciser :

L’état de I’aorte d’amont y compris son diametre.

Les dimensions de I'anévrisme dans le plan transverse (diametres externes et du
chenal circulant, perpendiculairement a I’axe du flux).

Son extension en hauteur et son type : thoraco-abdominal, sus-rénal, sous-rénal,
étendu ou non aux iliaques.

Le caractére circulant ou partiellement thrombosé de la lumiére anévrismale.

L’état de la paroi : rehaussement d’'une composante inflammatoire.

L’état de I’atmosphére péri-anévrismale : graisse, uretére, veine cave, veine rénale
(gauche rétro-aortique), gréle et duodénum.

La situation des collatérales viscérales par rapport au collet et en particulier des
arteres rénales, en sachant rechercher les fréquentes arteres rénales surnuméraires.
L’évaluation fonctionnelle des reins, en notant un éventuel rein en fer a cheval.

D’éventuelles pathologies associées, en particulier tumorales.

Les images de reconstruction permettent de réaliser une cartographie de toute I’aorte qui

est indispensable avant le recours au traitement endovasculaire.
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Figure 14 : image scannographigue de reconstruction objectivant trois anévrysmes : de |’aorte
abdominale sous rénale et des deux artéres iliaques primitives (cas 6)

e L'intérét de la tomodensitométrie est majeur devant un anévrysme douloureux, pour
rechercher des signes de pré-rupture ou de rupture.
Les signes tomodensitométriques de rupture ou de fissuration sont :

¢ une forme elliptique en section transversale de lI'anévrysme,

e une rupture segmentaire de la coque calcifiée,

e un flou pariétal.

e le signe du croissant : croissant hypo dense dans le thrombus sur des coupes sans injection.

e chenal circulant excentrique, limité par une paroi aortique trés mince Au stade

avancé, une extravasation du produit de contraste limitée en péri-aortique signe la
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rupture contenue; I'hématome rétro-péritonéal témoigne d'une rupture dans le
rétro-péritoine

Elle permet également de rechercher d'autres localisations anévrysmales potentielles
(iliaques ou viscérales).

- La particularité des anévrismes inflammatoires au cours de la MB :

IIs s’accompagnent d’une fibrose rétropéritonéale qui n’est pas corrélée a la taille de
I’lanévrisme et qui s’étend habituellement a la partie initiale des iliaques. Elle engaine
fréguemment troisieme duodénum, veine cave et ureteres. La prise de contraste de cette
gangue hypodense est variable. Les douleurs liées a cette fibrose peuvent simuler un tableau de

prérupture, mais ces anévrismes inflammatoires ne constituent pas des formes a risque élevé.

Figure 15: coupe transversale scannographigue d’un anévrysme de I’aorte abdominale sous
rénale au cours de la maladie de Behcet.

L’angioscanner est également une technique de choix pour le contréle de I’évolution des

Iésions apres cure chirurgicale.
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Inst.CENTRE DE

i ek
Figure 16 : angioscanner abdominal de reconstruction de contrble, montrant la perméabilité de
I’artére mésentérique supérieure et une réduction du calibre de I’aorte coeliague(fleche) (Cas 10)

3. L'angiographie par résonance magnétique

Utilisant une méthode sans injection dite de "temps de vol ", cet examen pouvait
retrouver davantage de vaisseaux distaux perméables que I'artériographie numérisée. Les limites
de cette méthode par temps de vol sont des temps d'examen trés longs imposés par des
acquisitions orthogonales. De plus la quantification du degré de la sténose par cette méthode
est encore sur-éstimée. L'utilisation d'un agent paramagnétique bien toléré : le gadolinium, a
permis d'améliorer la qualité des ARM de l'aorte abdominale et des artéres périphériques. Les
avantages de l'utilisation de Gadolinium sont l'important rapport signal/bruit et la moindre
dépendance du type de circulation sanguine sur l'intensité du signal vasculaire.

L'acquisition de coupes coronales couvrant une importante longueur de vaisseau et la
soustraction d'une série d'images obtenues avant l'injection permettent de couvrir rapidement
les arteres de I'ensemble des membres inférieurs.

Ces techniques sont en cours de développement pour améliorer les temps d'acquisition

et la résolution spatiale, afin de mieux quantifier les lésions sténosantes. Mais pour les

anévrysmes, elles peuvent déja étre considérées comme trés performantes.
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L'écho-Doppler couplé a I'angiographie par résonance magnétique semble donc suffire
dans le bilan des lésions -anévrysmales de I'aorte et des membres inférieurs dans la maladie de
Behcet, évitant ainsi toute ponction artérielle.

Il est a signaler que les aspects radiologiques des lésions artérielles ne sont pas

spécifiques de la maladie de Behcet.

4. Artériographie

La place de I'artériographie diagnostique tend a diminuer. Il reste quelques indications qui
sont plus en rapport non pas avec le diagnostic mais déja comme premiere phase thérapeutique
comme par exemple la pose d’endoprothése ou I'embolisation d’un faux anévrysme.

Cependant cette technique n'est pas dénuée de risques, en effet, la fragilité
artérielle qui caractérise la MB, favorise la survenue de faux anévrysmes aux
points de ponction artérielle, ce qui a rendu son indication plus prudente et excéptionnelle.

L'intérét des explorations artérielles non invasives et notamment de l'angio-scanner a
déja été signalé par beaucoup d'auteurs. La miniaturisation des cathéters ou I’'angiographie par
Voie veineuse peut éviter ou limiter ces complications.

Pourtant seule l'opacification artérielle numérisée permettait jusqu'a présent un bilan

précis des lésions artérielles et la découverte de lésions asymptomatiques qui sont fréquentes.

VI. Prise en charge thérapeutique

1. Traitement médical de la MB

La prise en charge thérapeutique de la MB dépend de sa sévérité, des facteurs
pronostiques et du type d’organes atteints [160,161]. Le traitement vise a éviter la survenue de

lésions irréversibles, notamment oculaires ou neurologiques, a réduire ou de supprimer les
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poussées, a controler les Iésions cutanéo-muqueuses et articulaires retentissant sur la qualité de
vie et a permettre une épargne cortisonique. Bien que la colchicine, les anti-inflammatoires non
stéroidiens (AINS) et les traitements topiques corticoides soient souvent suffisants pour controéler
les manifestations cutanéo-muqueuses et articulaires, une stratégie d’emblée plus agressive
avec des immunosuppresseurs est justifiée pour traiter les manifestations séveres qui mettent en
jeu le pronostic vital ou fonctionnel, telles que I'uvéite postérieure, la vascularite rétinienne, les
atteintes vasculaire, neurologique et gastro-intestinale. De récents travaux fondamentaux ont
permis une meilleure compréhension des mécanismes physiopathologiques de la MB, et conduit
a l'identification de nouvelles cibles thérapeutiques. Contrairement aux agents
immunosuppresseurs actuels, I’émergence de nouveaux médicaments biologiques offre la
possibilité d’interférer spécifiquement avec les voies pathogenes de la MB. Ces traitements
immunomodulateurs ciblés ouvrent de nouvelles perspectives thérapeutiques pour la MB,

notamment dans les formes séveres ou réfractaires.

1.1. _Colchicine

Fut introduite par Mizuchima et coll. En 1975. Elle se fixe sur les microtubules cellulaires
et bloque la division cellulaire a la prophase et a la métaphase. Elle bloque aussi la phagocytose
des polynucléaires et inhibe leur chimiotactisme.

La colchicine réduit I'inflammation partout dans le corps, utilisée a la dose de 1a2mg/jr
Ja durée du traitement est en fonction des différentes localisations, certains auteurs la
préconisent a vie en association avec des thérapeutiques majeurs dans les manifestations
neurologiques et vasculaires.son arrét serait responsable de récidives.

Des effets secondaires de la CTC ont été rapportés en cas d’utilisation a forte dose :
nausées, vomissements, douleurs abdominales, diarrhée ; d’autres en cas de traitement a long
cours : leucopénie, neutropénie, thrombopénie. La colchicine peut étre aussi responsable d'une

oligo ou azoospermie et de cycles anovulatoires réversibles a I’arrét du traitement.
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1.2. _Les traitements immunosuppresseurs traditionnels

Les traitements immunosuppresseurs préviennent les rechutes et facilitent le sevrage
cortisonique , du fait de leur délai d’action, ils doivent étre associés a une corticothérapie. lls
comportent tous un risque de myélo suppression avec ses conséquences infectieuses et

d’oncogénicité a long terme.

a. Ciclosporine A et tacrolimus (FK506)

La CsA 5-10 mg/kg comparée au chlorambucil diminue significativement le nombre de
rechute et améliore plus rapidement I’acuité visuelle [162]. L'utilisation de la CsA est cependant
limitée par sa néphrotoxicité. Dans une étude rétrospective en 2010,Yamada et al. montrérent
qgue l'infliximab (en monothérapie chez17 patients) était plus efficace que la CsA (20 patients)
pour réduire le nombre de poussées d’uvéites [163]. A 6 mois, il n’y avait pas de différence en
termes d’amélioration de I'acuité visuelle entre les 2 traitements. Nussenblatt et al. Ont montré
gu’elle pouvait étre efficace en cas d’uvéites réfractaires a une premiére ligne
d’immunosuppresseurs et de corticoides [164].

Masuda et al. ont montré sa supériorité par rapport a la colchicine dans la maladie de
Behcet [165]. Le principal effet secondaire est sa néphrotoxicité responsable d’une diminution de
la filtration glomérulaire, du flux plasmatique rénal, d’une hypertension artérielle, de lésions
tubulaires proximales et en cas d’administration prolongée de lésions artériolaires et de fibrose

interstitielle.

b. Azathioprine

L’azathioprine (AZA) est recommandé en traitement initial dans les atteintes oculaires et a
un effet bénéfique sur le pronostic a long terme de la MB [166]. En 1990, Yazici et al. ont
démontré dans un essai contr6lé contre placebo que I’AZA a la dose de 2,5 mg/kg/j permettait
de limiter la progression de I’atteinte oculaire dans la MB [167]. L’association de I’AZA (2,5

mg/kg/j) et de la prednisone a une dose initiale de 0,5-1 mg/kg/j chez 157 patients avec une
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uvéite postérieure ou une panuvéite active, améliorait significativement I'acuité visuelle et

diminuait le nombre de patients avec une baisse de I'acuité visuelle.

c. Méthotrexate, mycophénolate mofétil

Le méthotrexate (MTX) et le mycophénolate mofétil (MMF) ont été moins étudiés dans
I’atteinte oculaire de la MB. Quelques études rapportent le bénéfice du MTX dans les formes de
neuro-Behcet sévere [168]. Comme dans la polyarthrite rhumatoide, I'utilisation concomitante
du MTX et d’'un anti-TNFx pourrait potentialiser I'efficacité du traitement en inhibant la
production d’anticorps dirigés contre les molécules anti-TNFx [169-171]. Dans une étude
prospective, le MMF parait inefficace sur les lésions cutanéo-muqueuses de la MB [172]. Quatre
patients avec une atteinte parenchymateuse de neuro-Behcet ont récemment été traités avec
succés par MMF [173]. Cependant, il n’existe a ce jour aucune autre donnée, notamment
concernant I’atteinte oculaire. Les recommandations de 'EULAR proposent d’utiliser le MTX et le

MMF uniquement dans les formes extra-oculaires.

d. Cyclophosphamide

Le cyclophosphamide (CYC) apparait efficace dans des cas réfractaires et pour différentes
manifestations, telles que cutanées, oculaires, gastro-intestinales, neurologiques et
cardiovasculaires [174-176]. Ozyazgan et al. ont mené une étude contrélée comparant la
ciclosporine au cyclophosphamide chez 23 patients atteints d’une maladie de Behcget et
présentant une uvéite [177]. A 6 mois, "amélioration visuelle était supérieure dans le groupe

ciclosporine mais elle ne s’est pas maintenue a 12 mois

1.3. _Traitements immunomodulateurs

a. Interféron a

Depuis la publication en 1986 des 3 premiers cas de MB traités par interféron-o (IFN ),
son efficacité est maintenant bien établie dans la MB, notamment dans les atteintes oculaires

séveres [178-181].
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L’IFN o a doses modérées ou élevées (18 a 126 x 106Ul/semaine) était plus efficace qu’a
faibles doses (5 a 9 x 106Ul/semaine] et permettait d’atteindre jusqu’a 56 % de remissions a

long terme apreés I'arrét de I'lIFN «.

b. Inhibition des cytokines pro-inflammatoires

b.1. Anti-TNF a

Parmi les anti-TNF «, I'infliximab a été utilisé dans plus de300 cas publiés a ce jour,
principalement dans les atteintes oculaires réfractaires, et améliore les patients qui étaient
résistants aux immunosuppresseurs conventionnels dans 89 % des cas [182-186].

En 2004, Giansanti et al. ont décrit un cas de MB avec une néo vascularisation rétinienne
secondaire a une panuvéite qui régressa compléetement aprés 6 perfusions d’infliximab
administrées en 8 mois [187]. La rémission compléte sous anti-TNF « était observée chez 83 %
des patients avec une atteinte digestive et 82 % des patients avec une atteinte neurologique [188].

L’efficacité des anti-TNFx est caractérisée par un délai d’action rapide et une importante

épargne cortisonique.

b.2. Anti-IL-1

Le taux d’IL-1 sérique est élevé dans la MB. L’anakinra est un antagoniste des récepteurs a
I'IL-1 qui s’est avéré efficace dans un cas de MB réfractaire aux traitements conventionnels [189].
Plus récemment, une étude ouverte a montré que le gevokizumab, un anticorps humain recombinant
anti-IL-1, était bien toléré et diminuait rapidement et de facon prolongée [I'inflammation

intraoculaire chez 7 patients avec une uvéite réfractaire et une vascularite rétinienne.

b.3. Anti-IL-6

Le taux d’IL-6 est corrélé a I'activité de la MB. Le tocilizumab, un anticorps humanisé anti-
récepteur a I'lL-6, n’a actuellement I’AMM que dans les formes modérées a séveres de polyarthrite
rhumatoide active réfractaire a un ou plusieurs anti-TNF o«. ou dans les arthrites juvéniles

idiopathiques systémiques actives et réfractaires chez les enfants agés de 2 ans et plus. Il pourrait
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constituer une option thérapeutique dans la MB réfractaire. Trois cas de MB avec méningo-

encéphalites ou uvéites réfractaires ont été traités avec succes par le tocilizumab [190-192].

¢. Thérapies ciblant les lymphocytes

c.1. Anti-CD20

Le rituximab est un anticorps anti-CD20 qui déplete les lymphocytes B. Il est
habituellement administré en 2 perfusions de1000 mg, a 15 jours d’intervalle. Son efficacité a
été observée dans quelques cas de MB avec des lésions oculaires séveres et vascularite

rétinienne, résistantes aux corticoides, azathioprine et étanercept [193].

c.2. Anti-CD52

L’alemtuzumab est un anticorps anti-CD52 dont I’action principale est la déplétion en
lymphocytes T. Il peut mettre en rémission des MB peu controlées sous traitement
conventionnels [194].Parmi les 18 patients avec une aphtose oro-génitale (100 %), une atteinte
neurologique (72 %), ou une atteinte oculaire (66,7 %),72 % entraient en rémission et 33 %

pouvaient interrompre leur traitement.

c.3. Anti-CD25

Le daclizumab est un anticorps monoclonal humanisé dirigé contre le CD25. Dans un
essai randomisé en double insu, contr6lé contre placebo, incluant 17 patients avec une atteinte

oculaire sévere de la MB, le daclizumab n’était pas supérieur au placebo [195].

c.4. Autogreffe de cellules souches hématopoiétiques

Il existe quelques cas de MB traités par chimiothérapie myélo ablative suivi d’une
autogreffe de cellules souches hématopoiétiques déplétées en lymphocytes T [196]. Trois
patients avaient une atteinte du systeme nerveux central et 3 autres avaient des anévrysmes des

artéres pulmonaires. Excepté un des patients avec une atteinte neuro vasculaire, tous ont
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interrompus leur traitement immunosuppresseur dont 4 réponses complétes et 2 réponses

partielles (aphtose récurrente) [196-198].

2. Approches thérapeutiques selon les atteintes de la maladie de Behcet

Le traitement actuel de la MB est guidé par la sévérité de la maladie et le type d’organe
atteint (Fig. 17) [161].

MNouvelles thérapies
immupomodulatrices

MB sévére ou
réfractaire
Uvéite
postérieuref
Attelnte corticothér
Digestive/f systémique
Meursloglque/ systémique £ ATA
Vasculaire Immunosupprésseur

Alternative pour les
Attelnte uvéites :
cutanéo- IFNa
mugueuse
Articulaire

Colchicine

Figure 17 : Stratégie thérapeutique graduée dans la maladie de Behcet.

AZA : azathio-prine ; IFN « : interféron-alpha ; anti-IL-1 : inhibiteur de I’interleukine 1 ; anti-IL-
6 :inhibiteur de I'interleukine 6 ; AINS : anti-inflammatoires non stéroidiens ; TNF «:tumor
necrosis factor alpha.

Stratégies thérapeutiques :

Durant les dernieres décennies, la stratégie thérapeutique dans la MB est devenue plus
agressive en termes d’utilisation d’immunosuppresseurs (Tableau XVI et Fig. 17). De nouvelles
thérapies immunomodulatrices se développent et semblent trés efficaces, avec un délai d’action
rapide, sur des manifestations cliniques diverses de la MB mais dans des études non contrblées.
Différentes manifestations séveres ou réfractaires peuvent nécessiter des traitements
immunomodulateurs, dont I'atteinte oculaire sévére, I'atteinte du SNC, I’atteinte vasculaire,

I’atteinte gastro-intestinale et plus rarement les atteintes cutanéo-muqueuses et articulaires.
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Aucun consensus clair n’existe sur leur utilisation dans la MB. La stratégie thérapeutique, en

fonction du type d’organe atteint, est résumée dans le Tableau XVI

Tableau XVI : Stratégies thérapeutiques dans la maladie de Behcet

Atteinte Atteinte
oculaire vasculaire Atteinte
sévére (BAV grave Atteinte | Thrombophlébit | cutanéomuqueus
ou artérielle du SNC e cérébrale e (CM) ou
vascularite et/ou articulaire (A)
rétinienne) veineuse
Bolus Bolus Bolus Corticoides (PO) | Colchicine Bains
corticoides | corticoides corticoid | Plus de bouche
v) puis | (IV) puis relais | es (iv) | anticoagulation | corticoides (CM)
relais oral | oral Plus AZA | puis efficace Infiltration (A)
Plus anti- [ ou CYC (IV) | relais
TNF o (IFX | Plus oral Plus
ou ADA) | anticoagulatio | AZA (ou
1re ligne associé a [ n efficace si|MTX) si
thérapeutique AZA Ou | atteinte formes

plus IFN o veineuse  ou | peu
antiagrégant séveéres

si atteinte | Plus CYC
artérielle ou anti-
Chirurgie TNF si
vasculaire si | formes
nécessaire séveres
. Changemen | Anti-TNF « Anti-TNF Torental,
2e ligne .
thérapeutique t d’anti- I ou dapsone (CM™)
TNF CYC AINS, MTX (A)
i anti-IL-1 Thalidomide
CYC, anti- (CM) anti-TNF

hé .
thérapeutique L6

ADA : adalimumab ; AINS : anti-inflammatoires non stéroidiens ; AZA : azathioprine ; BAV :
baisse de I'acuité visuelle ; CYC : cyclophosphamide ; IFN « : interféron- o; IFX : infliximab
: IL : interleukine ; IV : intraveineux ; PO : per os ; MTX : méthotrexate ; SNC : systeme
nerveux central ; TNF o : tumor necrosis factor alpha.
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Dans notre série, les patients connus porteurs de la MB, étaient tous mis sous CTC a dose
maximale 1 a 2 mg/kg/jr et deux patients seulement recevaient un traitemenr
immunosupresseur.

Devant leurs attiente artérielle, I'indication chirurgicale s’avérait primordiale.

3. Traitement chirurgical de I’atteinte aorto-iliaque

3-1 Bilan préopératoire

L'évaluation préopératoire a pour objectif de déterminer le risque opératoire de chaque
patient.

Cette évaluation préopératoire peut-étre efficacement guidée par la prévalence connue
des pathologies coexistantes dans cette population. Habituellement, les patients porteurs de la
maladie de Behcet sont des adultes jeunes ce qui pourrait dispenser de la recherche de facteurs
de risque. C'est le cas de la plupart de nos patients. Mais la possibilité d'atteinte spécifique a la
maladie telle qu'une atteinte coronarienne et les atteintes pulmonaires implique des risques
opératoires malgré le jeune age des patients.

Il convient donc de faire un bilan complet a la recherche d'autres localisations, cardiaque
et pulmonaire notamment.

Actuellement, les facteurs de risque clinique d'une chirurgie vasculaire sont bien codifiés,
ils représentent les conditions préexistantes assez souvent associées a une issue fatale. Ainsi,
I'angine de poitrine, un antécédent d'infarctus de myocarde, l'insuffisance cardiaque congestive,
le diabéte, une arythmie ventriculaire, un antécédent d'accident vasculaire cérébrale, sont tous
identifiés comme étant des facteurs de risque.

La découverte de ces facteurs de risque a différentes implications pratiques pour
I'anesthésiste:

- Premierement: les facteurs de risque clinique donnent un point de départ

tangible a partir duquel peut s'orienter I'évaluation préopératoire.
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- Deuxiémement: les patients qui n'ont pas de facteurs de risque cliniques doivent
subir d'autres investigations supplémentaires pour exclure d'importantes pathologies
coexistantes

Enfin, certains facteurs de risque peuvent étre réduits ou éliminés par une thérapie

médicale intensive durant la période préopératoire.

3-2 Anesthésie

Deux voies veineuses sont installées aux membres supérieurs pour permettre une
transfusion massive et rapide si nécessaire. La pression artérielle est surveillée grace a un
cathétérisme de I'artére radiale. La diurése est surveillée grace a un cathétérisme vésical.

L’'anesthésie générale peut étre réalisée isolément, en veillant a la prolonger par une
analgésie postopératoire suffisante mais en sachant que les morphiniques ont un effet
retardateur sur la reprise du transit. L’association a une anesthésie péridurale prolongée en
postopératoire a été proposée mais ses bénéfices restent discutés (199-201).

Il semble préférable de séparer les éléments sanguins et de ne transfuser que des
concentrés de globules rouges plutot que du sang total. Cette facon de faire entraine moins de
perturbations de I’'hémostase [202]. Le traitement bétabloqueur a I'avantage de diminuer le
travail du ventricule gauche, soumis a des variations de sa post-charge dues au clampage et au
déclampage aortique, notamment chez les sujets connus porteurs d’atteinte coronarienne ou
autre anomalie cardiaque.

En diminuant la pression artérielle, la frégquence cardiaque et la contractilité cardiaque, il
diminue la demande en oxygéene du myocarde et peut donc éviter I'ischémie myocardique. C’est
la raison pour laquelle il est largement utilisé dans la chirurgie des AAA. Seuls échappent les
malades porteurs de contre-indications (insuffisance cardiaque, bloc auriculo-ventriculaire de
type 3, bronchospasme). L'utilisation d’une couverture chauffante au niveau du thorax et de la

partie distale des membres inférieurs ainsi que le réchauffement du sang et des solutés
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administrés sont utiles pour éviter I’hypothermie, due principalement a I'exposition des anses
gréles. Cela permet d’éviter les frissons du réveil, source d’ischémie myocardique.

Enfin, un consensus francophone fait recommander qu’une antibiothérapie par dose
unique d’une céphalosporine de premiere génération, doit étre administrée en début

d’intervention [199].

3-3 Surveillance peropératoire

Les moyens utilisés pour le monitorage dépendent en théorie du bilan préopératoire. En
pratique, les moyens mis en ceuvre sont souvent en fonction du potentiel technique des équipes
et des institutions, c'est pourquoi l'intérét et les limites de chaque méthode de monitorage
seront discutées séparément.

La finalité est de dépister le plus rapidement possible les modifications
hémodynamiques et de perfusion myocardique de facon a diminuer la mortalité et la morbidité
cardiovasculaires par un traitement précoce .L'objectif du monitorage est donc de permettre la
détection précoce de l'ischémie myocardique et de suivre les modifications hémodynamiques
liées au clampage et au déclampage de l'aorte abdominale ou a toute autre manceuvre
anesthésique ou chirurgicale. En plus de la mesure des pressions et des débits, une surveillance
continue de la température, de la Sa02 par oxymétrie de pouls, de la fraction expirée en CO2 et

de la diurése constitue un élément contributif a I'analyse des événements hémodynamiques.

a. Monitorage hémodynamique

a.l Pression artérielle

Pour l'instabilité hémodynamique qu'elle entraine. Incidemment, les variations cycliques
de la pression artérielle systolique avec la ventilation sont bon reflet de la volémie.

La pression artérielle systoligue augmente au début de [l'insufflation du fait de la
réduction de la postcharge du ventricule gauche et de I'afflux de sang veineux pulmonaire, puis

elle diminue du fait de la baisse du retour veineux cave. Au cours de I'hypovolémie, la différence
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entre la pression systolique maximale et minimale augmente alors qu'elle se réduit apres
remplissage vasculaire.
Au cours de l'intervention chirurgicale cette pression artérielle doit étre adaptée aux

différents temps opératoires notamment au moment du clampage et du déclampage aortique.

a.2 Pression veineuse centrale

La pression veineuse centrale, qui a longtemps été utilisée pour guider le remplissage
vasculaire, est un mauvais reflet de la précharge ventriculaire notamment chez les patients ayant
une cardiopathie ischémique ou une insuffisance cardiaque, en raison de l'asymétrie des
pressions de remplissage entre les cceurs droit et gauche. Ce type de monitorage a donc peu de
justification chez les patients opérés de l'aorte abdominale, mais reste nécessaire pour le

remplissage rapide, notamment en cas d’hémorragie ou hypotension per-opératoire.

a.3 Cathétérisme pulmonaire

Le cathétérisme artériel pulmonaire permet de mesurer en continu les pressions
artérielles pulmonaires, le débit cardiaque et éventuellement la saturation en oxygéne du sang
veineux mélé.

Le cathétérisme permet de guider le remplissage vasculaire par la mesure de la pression
capillaire pulmonaire qui est considérée comme un reflet de la pression dans I'oreillette gauche,
elle-méme proche de la pression télé diastolique du ventricule gauche. Cette approximation est
plus ou moins vérifiée en fonction de la volémie, de la position de I'extrémité du cathéter et du
zéro de référence qui peuvent varier en cours d'intervention, et des pressions intra-thoraciques .

La mesure du débit cardiaque par thermodilution est elle-méme entachée d'erreurs dont
les causes sont connues (variation du débit avec le cycle ventilatoire, insuffisance
tricuspidienne,...).

Les variations de pression capillaire pulmonaire peuvent étre liées aussi bien a des
variations de volémie, de compliance ou de contractilité ventriculaire. Néanmoins, la surveillance

de la pression capillaire pulmonaire facilite le suivi per- et postopératoire, permettant un
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ajustement plus précis lors des interventions hémorragiques et évitant notamment le risque
d'cedéme pulmonaire chez les patients ayant une réserve myocardique limitée.

La mesure en continu de la saturation veineuse en oxygene est un parametre récemment
introduit.

L'échocardiographie trans cesophagienne, qui est un examen non invasif, a été évaluée en
chirurgie aortique. Le calcul de la surface télé diastolique du ventricule permet d'apprécier la
volémie. L'échographie donne une meilleure appréciation de la charge ventriculaire par
estimation des volumes ventriculaires, et permet en particulier de détecter une hypovolémie
alors méme que les pressions peuvent étre normales. La mesure de la fraction de
raccourcissement de surface a I'échocardiographie trans cesophagienne est un indice de la
contractilité¢ du ventricule gauche, bien corrélé a la fraction d'éjection isotopique [203].
Récemment, une excellente concordance entre les mesures de débit cardiaque par cathétérisme

droit et ceux obtenus par la mesure du flux aortique en Doppler pulsé a été également trouvée.

a.4 Détection de I'ischémie myocardique

Les mécanismes de survenue de l'ischémie myocardique sont multiples. L'ischémie peut
résulter d'une augmentation de la consommation d'oxygéne du myocarde par une augmentation
du travail du ventricule gauche provoquée par une élévation des résistances systémiques
(clampage aortique), par une tachycardie ou par les deux. La baisse de la pression de perfusion
coronaire secondaire a une hypotension est un second mécanisme possible. Toutefois, la
majorité des accidents ischémiques surviennent en |'absence de modification hémodynamique,
ce qui rend nécessaire un dépistage spécifique indépendamment de la surveillance
hémodynamique. De plus, les accidents ischémiques sont de loin plus fréguents en période
postopératoire, nécessitant la poursuite du monitorage au-dela de l'intervention.

L'élévation rapide de la pression capillaire pulmonaire a été considérée comme un témoin

précoce de la survenue d'ischémie, témoignant d'une altération de la compliance ventriculaire.
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Toutefois, il s'agit d'une modification non spécifique qui peut étre en rapport avec des
causes hémodynamiques et qui s'est révélée moins sensible que la détection de l'ischémie par
échocardiographie.

L'analyse automatique et continue de I'ECG simultanément dans plusieurs dérivations est
une méthode sensible pour détecter les épisodes de sus- ou sous-décalage du segment ST. La
surveillance des dérivations D2, V4, V5 permet de dépister 96 % des accidents ischémiques.

L'importance du sous—-décalage est proportionnelle a la masse de myocarde ischémique.

L'analyse continue de la cinétique segmentaire de la paroi ventriculaire gauche en
échocardiographie permet la détection précoce et sensible de l'ischémie myocardique qui se
traduit par une hypokinésie ou une akinésie plus ou moins étendues. Les modifications de
cinétiqgue segmentaire révélées par I'échocardiographie précédent les modifications électriques.

Ces modifications sont précoces et constituent un index sensible de l'ischémie. Leur

spécificité reste débattue, car elles peuvent survenir lors de modifications de la charge

3-4 Voies d’abord

a. Voies d’abord classique

a.l. Lavoie transpéritonéale

La laparotomie médiane est la voie la plus classique et la plus utilisée dans l'abord de
I'aorte, des vaisseaux digestifs et des arteres iliaques et permet une exploration compléte de la

cavité péritonéale.

> Description de la technique
Le malade est en décubitus dorsal, un billot transversal sous la pointe des omoplates.
L'opérateur est placé a sa gauche, les deux aides en face de lui .Une incision verticale est faite
depuis 'appendice xiphoide jusqu'en sous-ombilical. L'intervention débute par une exploration
viscérale compléte puis, une fois extériorisé le colon transverse vers le haut et les anses gréles

vers la droite, on réalise une incision latéro-duodénale du péritoine pariétal postérieur .L'angle
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duodénojéjunal est décroché, avec éventuellement ligature de la veine mésentérique inférieure.
On repere alors le bord inférieur de la veine rénale gauche, qui constitue habituellement la limite
supérieure de la dissection de I'aorte sous rénale. L'incision péritonéale est poursuivie vers le
bas jusqu'en iliaque droit, en prenant garde au pédicule urétéral droit, qui est laissé au contact
du péritoine. On peut alors controler séparément l'artére iliaque primitive droite en respectant
les racines du nerf pré sacré, qui passent en avant de l'origine de I'artére, puis éventuellement
les branches de celle-ci, artere iliaque externe et artére hypogastrique. Le controle de l'origine
de l'artére iliaque primitive gauche peut étre fait par voie médiane, si besoin aprés ligature a
I'origine de l'artére mésentérique inférieure. Si I'on veut controler la bifurcation iliaque gauche ou
si I'on veut éviter la ligature de I'artére mésentérique inférieure, il est préférable de faire un
décollement du méso-sigmoide, au contact duquel on laisse le pédicule urétéral gauche.

Dans tous les cas, il faut prendre garde au plan veineux voisin car il peut étre accolé a
I'aorte ou aux arteres iliaques par des adhérences fibreuses serrées. Dans cette éventualité, il est
préférable de ne libérer que les flancs latéraux de l'artere pour un clampage antéropostérieur en
masse, voire dans les cas extrémes (fibrose rétro péritonéale) de renoncer au contrble par
clampage et de réaliser celui-ci par voie endovasculaire (a I'aide d'un cathéter de Fogarty n° 5 ou

d'une sonde de Foley n° 16).
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Figure 18: Laparotomie médiane. Un billot transversal est placé sous la pointe des
omoplates.L'opérateur est a gauche du malade.
Une extension proximale pour controler l'aorte inter-rénale et les artéres rénales

nécessite la mobilisation ou la section de la veine rénale gauche. Le plus souvent, la section des
veines capsulaires moyennes et génitales gauches, associée a une dissection large de la veine
rénale gauche menée vers la droite jusqu'a la veine cave inférieure suffit a la mobiliser et a la
récliner vers le haut.

On est rarement amené a sectionner la veine rénale gauche de sa partie moyenne, en
ayant respecté les veines capsulaire moyenne et génitale gauches, qui sont des voies collatérales
importantes . Cette ligature est, pour certains auteurs, parfaitement anodine, pourvu que le rein
droit soit normal. Elle entraine souvent pour d'autres auteurs une altération le plus souvent
discrete et temporaire de la fonction rénale.

Certains ont recommandé un essai de clampage de la veine rénale ou la ré-anastomose
systématique de la veine rénale gauche sectionnée en fin d'intervention. Pour la majorité des

auteurs, ses collatérales permettent le plus souvent d'éviter d'avoir a reconstruire la veine en fin
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d'intervention. Cette reconstruction ne serait formellement indiquée qu'en cas de distension
significative de la partie proximale de la veine rénale gauche en fin d'intervention.

Une extension proximale pour contrOler I'aorte supra ceeliaque est faite facilement par la
méme incision médiane. Apres avoir libéré le lobe gauche du foie en sectionnant le ligament
triangulaire gauche qui l'attache au diaphragme, on effondre le petit épiploon, en liant une
éventuelle artére hépatique gauche accessoire. On récline alors I',esophage vers la gauche et le
foie vers la droite et on sectionne longitudinalement le pilier droit du diaphragme. Cela permet
d'aborder la face antérieure et les deux faces latérales de I'aorte supra coeeliaque, généralement
souple et que I'on peut ou non contrbéler par un lacs pour la clamper d'avant en arriére, en
prenant appui en arriere sur le rachis.

L'extension proximale pour disséquer l'aorte cceliaqgue et ses branches viscérales
nécessite un décollement du mésogastre postérieur ou un décollement rétrorénal gauche. Ces
gestes peuvent étre faits par laparotomie médiane mais, sauf chez des sujets particulierement
maigres, le risque de traumatisme splénique et pancréatique n'est pas négligeable. Il est
préférable d'agrandir l'incision, en réalisant en continuité soit une sternotomie partielle
inférieure, soit une thoracotomie antérolatérale par le sixieme espace, avec une courte
phrénotomie radiée d'une dizaine de centimétres pour réaliser le décollement du mésogastre
postérieur ou le décollement rétrorénal gauche sous controle de la vue et sans traction excessive
sur la rate et le pancréas.

L'extension vers la partie distale des arteres iliaques externes, rarement nécessaire, peut
se faire en décollant la partie basse du péritoine vers l'espace de Retzius ou par une incision
inguinale oblique séparée. L'extension vers les trépieds fémoraux se fait trés simplement par
une incision séparée du triangle de Scarpa.

Dans notre série 80% des interventions chirurgicales se sont déroulées par voie
transpéritonéale.

Cette voie a I'avantage de la simplicité. Toutefois, ces principaux reproches sont :
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I'amputation de la capacité respiratoire, jusqu'a 50% chez certains patients. Elle
peut-étre limitée par des analgésies péridurales, une prise en charge
kinésithérapique pré- et postopératoire.

- la traction per opératoire sur les anses intestinales entraine une diminution des
pressions artérielles systoliques et diastoliques, avec chute des résistances
vasculaires systémiques, aboutissant a une augmentation de la fréquence et du
débit cardiaque. Ces phénomeénes seraient dus a la libération de prostaglandines.

- les complications pariétales postopératoires. Les patients atteints
d'anévrysmes de l'aorte abdominale ont un diastasis des muscles droits, et font
plus fréquemment que d'autres opérés de Il'abdomen des éventrations
postopératoires. La voie d'abord transversale diminuerait ces éventrations mais
entraine des sections nerveuses, musculaires et vasculaires.

— le retard a la reprise du transit intestinal est aussi un de ses inconvénients.

— Cette voie d’abord est contre-indiquée en cas d'abdomen hostile (antécédents de
chirurgie digestive ou urologique, en particulier avec stomie, ou de radiothérapie
abdominale, présence d'une ascite, ou en cas de traitement d'une insuffisance

rénale terminale par dialyse péritonéale).

» Minilaparotomie

Depuis quelques années, certains auteurs proposent de réaliser la cure chirurgicale des
AAA par une mini laparotomie médiane, d'une dizaine de centimétres de long. Les anses gréles
ne sont pas extériorisées, l'aorte et les arteres iliaques sont clampées par des clamps souples
type clamp de Cosgrove et les sutures sont faites avec des instruments longs. Particulierement
bien adaptée au traitement des anévrysmes aortiques isolés, elle est sans doute un peu plus
difficile mais pas impossible a réaliser lorsque des anastomoses iliaques sont nécessaires. Cette
approche ne nécessite aucun appareillage particulier (ni instrumentation de chirurgie
laparoscopique, ni équipement radiologique, ni endoprothése). Elle est trés bien supportée au

plan général, en particulier respiratoire, sans doute du fait de l'absence d'extériorisation des
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anses gréles. Elle permet une diminution significative de la durée de séjour et donc du colt de
I'intervention. Trés prometteuse, mais pour le moment limitée a quelques centres, elle nécessite
une évaluation multicentrique avant d'entrer dans la pratique courante.

On a eu recours a cette voie chez deux de nos patients soit 20% des cas pour cure des

anévrysmes des arteres iliaques externes.

a.2. Voies rétropéritonéales

Elle a des avantages théoriques, et serait indiquée pour les anévrysmes inflammatoires.
Une étude prospective randomisée, en 1990, n'a montré aucune différence significative pour la
plupart des criteres utilisés. Les patients semblent cependant reprendre plus vite leur transit et
avoir moins de douleurs. En revanche, les complications pulmonaires postopératoires, n'étaient
pas améliorées de facon significative. Cette voie semble cependant avoir des indications
électives: abdomen hostile (radique, multi-opéré, antécédents infectieux), anévrysmes
inflammatoires, collet haut situé.

Les nombreuses études sur ce sujet n'apportent que des éléments de réponse
fragmentaire de telle sorte que le choix de la voie d'abord reste subjectif et affaire de conviction

personnelle du chirurgien.

> Lombotomie gauche

La voie rétropéritonéale gauche est un peu plus complexe a réaliser mais, compte tenu de
nombreux avantages, est de plus en plus souvent utilisée.

De nombreuses incisions ont été décrites. Nous utilisons typiqguement une lombotomie
gauche sur la 11e ou la 12e cote. Le malade est en décubitus latéral, avec un billot transversal
sous le rebord costal. L'opérateur est placé a sa gauche, les deux aides en face de lui. L'incision
est menée depuis la ligne axillaire moyenne jusqu'au bord gauche du muscle grand droit. Les
plans musculaires sont incisés au bistouri électrique a I'extrémité antérieure de la cote, ou l'on
trouve facilement 'espace rétropéritonéal. Un décollement prudent vers l'arriere permet d'inciser

I'espace intercostal en restant immédiatement au-dessus de la cote inférieure, pour éviter le nerf
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intercostal. On décolle alors le péritoine vers l'avant, jusqu'au bord externe du muscle grand
droit et on sectionne les muscles larges de I'abdomen au bistouri électrique. Puis I'espace rétro
péritonéal est décollé au doigt vers l'arriere, en passant en arriere du rein, de l'uretere et du
c6lon gauche. Certains préférent laisser le rein et l'uretére en arriere, en sectionnant cependant
la veine génitale. On peut alors, aprés avoir repéré I'artere rénale gauche, contréler facilement le
collet anévrismal au-dessous de celle-ci (éventuellement, si I'on est passé en arriere du rein,
apreés avoir sectionné la veine réno-azygo-lombaire, qui relie la veine rénale gauche. On incise
alors de haut en bas le tissu graisseux péri-aortique, en prenant garde de rester au flanc gauche
de l'anévrisme et de n'aller ni trop en arriére, ou l'on risque de rencontrer les vaisseaux
lombaires, ni trop en avant, ou un uretére adhérent peut étre assez proche et ou l'on risque de
rencontrer l'artéere mésentérique inférieure et le pédicule gonadique. Une fois ce tissu ouvert
jusqgu'au niveau de l'artére iliaque gauche, on peut si besoin faire I'némostase de sa tranche de
section postérieure grace a un surjet de monofil 0 ou 2/0. On contrble ensuite l'artére iliaque
primitive gauche et sa bifurcation. Le contrble de I'artére iliaque primitive droite est plus difficile.
En pratique, il est préférable de le faire une fois la poche anévrismale ouverte, par voie
endovasculaire, a l'aide d'un cathéter de Fogarty ou d'une sonde de Foley. On peut s'agrandir
vers le haut en réalisant une thoraco-lombotomie avec une petite phrénotomie radiée sur une
dizaine de centimetres. Un décollement rétrorénal complet et une incision verticale du pilier
diaphragmatique gauche permettent alors un contréle de l'aorte en poursuivant l'incision
verticalement, le long du bord gauche du muscle grand droit ou dans I'axe de la lombotomie.
Dans ce dernier cas, on peut alors inciser soit seulement les deux feuillets de la gaine du muscle
grand droit, soit la totalité du muscle grand droit et de sa gaine. La section supraceeliaque et
donnent une vue satisfaisante sur l'aorte ceeliaque et ses branches (sauf I'artere rénale droite).
L'agrandissement vers le bas peut de l'artére mésentérique inférieure permet d'écarter
suffisamment le sac péritonéal pour contrbler I'artere iliaque primitive droite et méme, dans les
cas les plus favorables, sa bifurcation. Lorsque I'on doit sectionner le muscle grand droit du c6té

droit, on réalise une lombo-laparotomie, qui permet d'aborder facilement la bifurcation iliaque
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droite. Mais cette voie d'abord est délabrante et n'est réalisée qu'exceptionnellement, en
présence de constatations opératoires imprévues. Un bon bilan morphologique préopératoire
doit faire prévoir les difficultés au niveau de l'axe iliaque droit et choisir d'emblée une voie

trans-péritonéale.

Figure 20 : Lombotomie gauche permettant I’abord rétropéritonéal de I’'anévrisme. Le rein
gauche est refoulé vers |’avant.
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> Lombotomie droite :

Une voie rétropéritonéale droite peut étre utilisée en cas de sténose de l'artere rénale
droite, d'anévrisme de [l'artere primitive iliaque droite, de tumeur rénale droite ou de
cholécystectomie simultanée. Elle peut également étre préférée en cas de colostomie gauche ou
d'antécédent de chirurgie par voie rétropéritonéale gauche ou de chirurgie colique gauche. Elle
n'est particuliere par rapport a la lombotomie droite que par la présence de la veine cave

inférieure, nécessitant la section de la veine génitale.

> Minilombotomie :
Cette incision a été décrite dans le méme esprit que la minilaparotomie. Elle a l'avantage
de diminuer la durée de séjour, grace a une excellente tolérance respiratoire. Mais, comme la
minilaparotomie, elle n'est actuellement pratiquée que dans quelques centres et une plus grande

expérience est nécessaire a son application large.

b. La voie Laparoscopique

0 &

Instruments

Figure 21 : Coupes transversales de I’|abdomen montrant les différentes voies d’abord
vidéoscopiques de |'aorte : (A) Transpéritonéale rétrorénale gauche, (B) Transpéritonéale
rétrocolique gauche, (C) Transpéritonéale directe, (D) Rétropéritonéoscopique.
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La ceelioscopie est une technique chirurgicale mini invasive de diagnostic et
d’intervention, qui consiste a accéder a la cavité abdominale sans ouvrir la paroi abdominale.

Il existe plusieurs techniques de chirurgie aorto-iliaque par ccelioscopie, encore
d’évolution, qui visent a réaliser les mémes actes qu’en chirurgie ouverte. Deux voies d’abord
existent : la voie trans-péritonéale et la voie rétropéritonéale.

Les particularités de la coelioscopie par rapport a la chirurgie ouverte sont : la procédure
techniquement exigeante, la création du pneumopéritoine, la mise en place des trocarts par des
incisions de 5 a 10 mm, les rotations du patient selon les étapes de la procédure et I'utilisation
d’instruments spécifiques. Une longue durée d’intervention est inhérente a la chirurgie par

coelioscopie, liée a la progression lente et peu traumatique de la procédure.

3-5 Techniques chirurgicales

a. Chirurgie anévrysmale

a-1 Méthodes

> L’endo-anévrysmorraphie oblitérante ou la mise a plat-greffe :

C’est la technique la plus utilisée, elle consiste, aprés ouverture de l'anévrysme, a
pratiquer l'oblitération de I'axe artériel principal et des collatérales partant de la poche et
susceptible de I'alimenter. Il s'agit d'une technique siire lorsque la sclérose péri anévrysmale est
importante, car elle limite au minimum la dissection de la poche, élimine donc a priori le risque
de blessure des éléments de voisinage et respecte au mieux la circulation collatérale de
suppléance.

Le 2éme temps opératoire est celui de la reconstruction artérielle qui se fait par
interposition d'un greffon avec anastomose termino-terminale.

L'anastomose endo-sacculaire est la plus logique elle évite toutes dissections

supplémentaires.
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L'anastomose exo-sacculaire sur section obligue nécessite la dissection et
I'individualisation de I'axe artériel, au-dela de I'anévrysme, en zone saine et
expose donc au risque d'atteinte des éléments de voisinage.

Limites: I'abord direct, méme limité au sac anévrysmal peut-étre rendu dangereux par
I'épanouissement des troncs veineux ou nerveux englobés dans la sclérose péri- anévrysmale.

Dans ce cas il faut préconiser d’autres méthodes dont la plus sur est celle d'exclusion-pontage.

Figure 22 : Vue péropératoire montrant une mise a plat d’un AAA avec pontage aorto-bi-iliaque.

» L'exclusion-pontage
Elle vise I'exclusion de la poche par oblitération des axes artériels afférent et efférent
associé a la reconstruction artérielle par pontage, il s'agit d'une méthode de traitement «a
distance» de I'anévrysme. Cette méthode est simple, rapide; mais elle a un inconvénient majeur :
elle laisse I'anévrysme revascularisé par ses collatérales, d'ou risque de croissance de

I’anévrysme et de rupture.
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Elle est souvent employée, en particulier dans les localisations ou I'abord direct de
I'anévrysme peut représenter un danger pour les éléments pédiculaires de voisinage ou lorsque
la dysplasie anévrysmale est étendue.

Le 2éme temps est la restauration artérielle au moyen d'une greffe. Celle-ci peut- étre
interposée entre chaque extrémité de I'axe artériel, sectionnées en amont et en aval des deux
ligatures, avec anastomose termino-terminale. Mais le plus souvent, le pontage est effectué a
distance de l'anévrisme, en artére saine, au moyen d'anastomose latéro-terminale ou encore
termino-terminale selon les circonstances. Cette méthode n'est pas recommandée pour les
anévrysmes dont le volume est important. De plus, I'anévrysme restant en place, son volume
rend difficile le passage du greffon en position anatomique et conduit a réaliser un trajet sous-

cutané par tunnellisation.

> Résection-pontage
Elle comporte l'exérese de l'anévrysme et la restauration artérielle par un pontage.
Cette technique classique est cependant dangereuse car la dissection de
I'anévrysme expose a une blessure des éléments de voisinage qui sont le plus souvent
comprimés et étalés sur la paroi anévrysmale en particulier lorsqu’il s’agit d’anévrysme

inflammatoire type MB. Cette technique est utilisée pour les anévrysmes de petite taille.

> Endo-anévrysmorraphie restauratrice
Exclusivement réservée aux anévrysmes sacciformes a collet étroit. Dans la majorité des
cas, du fait de l'importance de la perte de substance, de la fragilité de la paroi artérielle au
niveau du collet et des risques de sténose apres suture directe. la reconstruction artérielle se
fera par suture directe ou sur patch, c’est surtout I’'apanage des faux anévrysmes.
Dans notre série, deux patients ont bénéficié d’une endoanévrysmoraphie restauratrice

avec suture simple.
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a-2 Choix du matériel :

Le matériel pour le rétablissement de la continuité artérielle fait appel a :

> Les prothéses synthétiques:

Prothéses en polyester [205]

La cicatrisation de ces prothéses passe par plusieurs étapes :

— Organisation d'une matrice thrombotique qui recouvre le versant endoluminal de
la prothese dans les heures suivant son implantation ;

— prolifération fibroblastique de la capsule externe colonisant la paroi du greffon
sans pénétrer la capsule interne ;

— réorganisation de la matrice thrombotique aboutissant a la constitution d'une «
pseudo-intima ». Cette pseudo-intima est chez I'homme pratiguement acellulaire.
La couverture des deux extrémités de la prothése d'un pannus anastomotique,
développé par hyperplasie intimale a partir des lignes de suture, est habituelle.
Quelques néocapillaires peuvent méme étre visibles au niveau de la capsule
interne a ce niveau.

Deux grands types de prothéses en polyester sont actuellement utilisés : les prothéses
tissées et les prothéses en tricot chainé a mailles bloquées.

Actuellement, seuls le polyéthylene téréphtalate ou polyester (Dacron) et le
polytérafluoréthylene (PTFE) ont fait la preuve de leurs biostabilité et sont utilisés en premiére
intension.

Le choix du matériel prothétique dépend avant tout des préférences personnelles du
chirurgien, en effet les quelques études cliniques réalisées n'ont montré aucune différence de
perméabilité entre les différents matériaux utilisés dans les mémes conditions. Le choix peut
cependant étre influencé par certaines particularités cliniques ou Iésionnelles.

Les protheses en polyester tissé ont une excellente résistance a la dilatation, mais
manquent de souplesse. Elles doivent étre coupées avec un thermocautere, et leur suture est

moins fine.
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Le PTFE a I'intérét de pouvoir étre suturé finement des scléroses péri prothétiques parfois
trés importantes, source d'occlusion posturale, notamment au niveau du passage de la prothése
sous l'arcade crurale.

Ce risque pourrait étre réduit par I'emploi d'une prothése armée ou stretch, ou encore
d'une prothese mixte, en-polyester et en PTFE.

v Les bioprothéses: parmi elles, la veine ombilicale conservée, type

DARDIK. Elle présente cependant I'inconvénient des matériaux biologiques modifiés
par leur conservation, auquel s'ajoute celui de la résille prothétique de
renforcement. D'autre part ; le calibre limité n'est pas toujours adaptable a celui de
I'axe artériel a remplacer.

v' Matériel veineux autologue: veine fémorale, veine saphéne externe. en raison de

I'atteinte veineuse spontanée dans la maladie de Behcet le choix se porte plus sur
un matériel prothétique que sur les greffons veineux [204].

v Autogreffes artérielles: moins facilement disponible qu'un matériel veineux, mais il

est toutefois possible de prélever sans inconvénient l'artére hypogastrique et ses
branches de division. on peut utiliser aussi l'artere iliaque externe, et l'artére
fémorale superficielle.

v Allogreffes artérielles : elles sont surtout préconisées pour les alleintes en rapport

avec un contexte infectieux, notament les anévrysmes infectieux ou méme les

infections de prothéses.

a-3 Difficultés techniques dans le traitement chirurgical des atteintes artérielles de la MB :

Le caractére inflammatoire des Iésions artérielles de la maladie de Behcet, la
péri-adventicicite qui en résulte rendent la dissection souvent difficile avec risque de plaies
iatrogénes des organes de voisinage, les sutures artérielles sur paroi fragilisée exposent a des
hémorragies per-opératoire et post opératoire précoce, et le risque trés important de faux

anévrysmes anastomotiques tardifs pose des problemes techniques particuliers.
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Les faux anévrysmes peuvent étre localisés aussi au niveau des sites de clampage
aortique d'ou la nécessité d'un clampage le moins traumatique possible.

plusieurs artifices peuvent étre utilisés pour renforcer la suture de la prothese sur une
paroi artérielle fragilisée par l'inflammation:

e en appuyant les points de suture sur des pastilles de Teflon®, lorsque la fragilité
de la paroi est localisée.

e en effectuant la totalité de I'anastomose par des points séparés en U au niveau de
la prothése et noués sur des pastilles de Teflon ® sur le versant artériel.

e ou encore en réalisant un banding de l'anastomose supérieure, a l'aide d'un
anneau prothétique, prélevé sur une prothese de taille supérieure, afin d'éviter
une sténose anastomotique.

e un banding modifié a été proposé par Brothers, le corps de Ila
prothése est évaginé sur lui méme sur 2 a 3 cm. La suture de l'aorte
est alors effectuée sur une double épaisseur de paroi prothétique. Une
fois l'anastomose terminée, et le fils de suture noués, le segment de
corps prothétique évaginé est dévaginé, enrobant ainsi circoférentiellement ’aorte
jusqu’au ras des artéres rénales.

C’est des techniques qu’on a préconisé chez la majorité des patients de notre série, le

plus souvent : le banding a I'aide d’un anneau prothetique.
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™. |

Figure 23 : vue per-opératoire du traitement d’un faux anévrysme de |’aorte thoracique basse

traité par endoanévrysmorraphie réstauratrice avec suture directe (cas4).

» Traitement endovasculaire

% |"embolisation:

Elle consiste, apres artériographie diagnostique, a obtenir par voie percutanée
I'oblitération d'une ou de plusieurs artéres alimentant I’anévrysme, pour entrainer la thrombose
du territoire d'aval. L'effet recherché est soit temporaire soit définitif et dépendra du choix du
matériel

L'embolisation est une bonne alternative a la chirurgie surtout en cas de rupture
d'anévrysme, particulierement en ce qui concerne les anévrysmes pulmonaires ou elle a été le

plus décrite.

% Les endoprotheses :

L'attrait du traitement endoluminal par les endoprothéses couvertes est évident

permettant, en un seul geste, I'exclusion du sac anévrysmal ct le rétablissement de la continuité
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artérielle, sans abord direct de I'anévrysme, et sans morbidité liée aux incisions et aux
décollements chirurgicaux,
Les types de prothéses disponibles sont:

e Les endoprotheses de type stent-graft, qui sont des protheses vasculaires
classiques avec deux systémes d'attache métallique aux extrémités;

e Les endoprothéses couvertes, avec un support métallique sur toute leur longueur.

Une équipe coréenne a publié en février 2003 les résultats d'un traitement
endovasculaire de onze anévrysmes chez neuf patients avec de bons résultats [206]. Park a
rapporté en 2001 neuf cas d'anévrysme chez sept patients traités avec succeés par voie
endovasculaire [207].

Différents types de pontages endovasculaires subsistent :

— Tube aorto-aortique : I'exclusion par tube aorto-aortique n'est possible que si
I'aorte abdominale sous rénale présente un collet proximal et distal suffisant, ce
qui représente moins de 10 % des AAA.

- Endoprothése couverte bifurquée aorto-bi-iliaque : elle nécessite également
I'existence d'un collet sous rénal d'au moins 15 mm, pour permettre 'appui de la
prothese au-dessus du sac anévrysmal et par ailleurs des axes iliagques
suffisamment larges et rectilignes afin de monter les endoprothéses. Environ 50 %
des AAA présentent une configuration morphologique susceptible d'étre traitée
par ces prothéses aorto-bi-iliaques.

— Endoprothése couverte aorto-mono-iliaque dégressive associe une exclusion de
I'artere iliaque controlatérale et un pontage croisé. Lorsqu'un axe iliaque ne peut
étre cathétérisé en raison de lésions occlusives séveres ou de tortuosités
majeures, une endoprothése dégressive est implantée au niveau du collet
proximal sous-rénal et de Il'artere iliague exploitable ; [I'artere iliaque
controlatérale est exclue par ligature ou par endoprothese occlusive, la

revascularisation du membre inférieur étant effectuée par un pontage croisé.
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Il faut retenir que quelque soit le type d'endoprothése un collet sous-rénal suffisant est
absolument nécessaire pour I'impaction de la prothese.

Actuellement avec I'avénement des endoprothéses dites fenéstrées, on peut traiter des
anévrysmes avec un collet moins de 1 cm et mémes ceux localisés au niveau de I’aorte ceeliaque.

La procédure endovasculaire d'un AAA nécessite une imagerie de qualité au bloc
opératoire.

L'artériographie doit étre si possible numérisée. L'amplificateur de brillance permet la
réalisation d'incidences de face, de profil et en oblique. Il faut disposer d'un double écran, de
sélection d'images que l'on peut mémoriser, et si possible de soustractions ; l'injecteur
automatique est indispensable.

Les principaux avantages de cette technique résident dans I’absence de laparotomie, de
clampage aortique et dans les limitations de pertes sanguines. Ces avantages techniques offrent
au patient des suites opératoires plus faciles que la chirurgie conventionnelle, notamment sur le
plan respiratoire. La mise au point de cette technique a également été réalisée dans le but de
réduire le taux de mortalité périopératoire de la chirurgie conventionnelle.

Cependant, cette technique séduisante peut s'accompagner de certaines complications
spécifiques dont la principale est la réinjection de la poche anévrismale par la collatéralité : c’est
I’endofuite. En plus du risque particulier, corrélé a la MB, du développement des faux
anévrysmes anastomotiques aux points de ponction artérielle.

Par ailleurs, on ne connait précisément le devenir a long terme de la coque anévrismale
laissée en place. Cette technique justifie donc une surveillance réguliere et prolongée des

patients afin de dépister des facteurs de risque de rupture liés a ces endofuites.

b. Lésions oblitérantes

Font appel a des pontages qui peuvent étre anatomiques ou extra—anatomiques.
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b.1. chirurgie reconstructrice ouverte

> Pontages anatomiques et extra—anatomiques :

Les pontages ont pour but de créer une dérivation en dirigeant le sang depuis une zone
saine localisée en amont de la Iésion sténosée vers une autre zone saine localisée en aval au
niveau d’un territoire concerné par l'ischémie.

Les pontages anatomiques suivent le trajet natif des artéres. Les pontages extra-
anatomiques réalisent une dérivation qui suit un trajet localisé a distance du réseau artériel natif.
Dans tous les cas, on nomme et caractérise les pontages par leur axe donneur (origine) et par
leur axe receveur (terminaison). La réalisation d’'un pontage implique donc le choix judicieux
d’'un axe donneur susceptible d’assurer un flux d’amont optimal, d’un axe receveur susceptible
de recevoir ce débit artériel sans que les résistances artérielles périphériques ne réalisent un
obstacle a méme de conduire a la thrombose prématurée du pontage et d’un matériau adapté au
calibre et au débit des artéres revascularisées.

Afin d’assurer un débit suffisant au pontage et en cas de lésions associées a deux étages
du réseau artériel, la restauration des lésions d’amont s’impose avant ou simultanément au
traitement des lésions d’aval. L’évaluation précise du lit d’aval recevant le pontage repose le plus
souvent sur les données de I'imagerie (échographie Doppler, artériographie,angio TDM ou angio RM.

Le principale pontage dans les occlusions aortiques ou aorto-iliaque est le pontage

aorto-bifémoral ou Aorto-bi-ilique.

c. Lesindications

Elles sont en fonction de la forme anatomique de la lésion :

c-1 Les anévrysmes

Obéissent aux mémes principes de prise en charge des anévrysmes de I'aorte abdominale

sous-rénale ; en fonction de la localisation de la Iésion et de son diametre.
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La gravité de ces anévrysmes dans le cadre de la MB est due a leur risque de rupture
spontanée (faux anévrysmes) ou la taille ne semble pas étre un facteur prédictif .le traitement
chirurgical est le seul garant a éviter I'évolution vers la rupture; c'est ce risque qui ne doit pas

faire différer l'intervention chirurgicale par un traitement médical préalable.

> Les anévrysmes aorto-iliaques

Le traitement de choix est la mise a plat-greffe avec interposition prothétique,
Nous décrirons brievement la technique par voie médiane transpéritonéale pour un anévrysme
de l'aorte sous-rénale.

Aprés laparotomie médiane verticale, le duodénum et les anses gréles sont
refoulés. Le péritoine pariétal postérieur est incisé On controle d'abord le collet de I'anévrysme, le
clamp étant serré au ras du rachis. Puis les iliaques sont également controlées sans dissection trop
importante (on évite ainsi les plaies urétérales et des veines iliaques).

L'anévrysme est ensuite ouvert, c'est-a-dire mis a plat: le thrombus est extrait et mis en
culture selon les équipes. Les artéres lombaires qui refluent sont aveuglées, par l'intérieur du sac,
de méme que l'artere mésentérique inférieure. Celle-ci est parfois réimplantée dans la prothése:

ceci dépend de I'état de la vascularisation du petit bassin, et des arteres hypogastriques.

Figure 24 : vue per-opératoire d’un faux anévrysme apres clampage de I’aorte thoracique basse
et mise a plat du FA du TC avec évacuation d’'un énorme thrombus
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Figure 25 : image per-opératoire du thrombus évacué d’un énorme FA du TC (cas9)
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Figure 26: vue per—opératoire d’un énorme faux anévrysme du TC par décollement rétro-viscéral (cas 10).

La prothése est alors cousue par l'intérieur de la poche anévrysmale, au niveau du collet
supérieur, puis inférieur. La prothese est un tube droit en cas d'anévrysme aortique, ou une
prothése bifurquée, le plus souvent bi- iliaque, en cas d'anévrysmes iliaques associés ou en cas
d'atteinte de la terminaison aortique.

Aprés purge du corps prothétique, on rétablit la circulation sanguine. Ce

déclampage nécessite une parfaite collaboration chirurgien-anesthésiste en raison des
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modifications hémodynamiques induites par cette chasse sanguine distale. La coque
anévrysmale est ensuite refermée sur la prothése, afin de séparer la prothese du duodénum et
d'éviter une complication devenue rare dans la chirurgie conventionnelle mais dont le risque est
majoré dans la chirurgie de l'aorte dans le Behcet : la fistule aorto-duodénale. Aucun drain n'est
habituellement justifié. En cas de rupture anévrysmale un clampage thoracique peut permettre

de controler un état de choc majeur.

Figure 27: controle de I'aorte et des artéres iliagues en amont et en aval de I’anévrysme

Figure 28: Confection de I’anastomose proximale entre |’aorte saine et prothése ; I'anastomose

est butée au niveau du versant postérieur.
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Figure 29 : Vérification de I’étanchéité de I’anastomose apres déclampage de I’'anévrysme

Figure 30 : Vue peropératoire objectivant I’étancheité de I’anastomose proximale.

> Traitement des anévrysmes pulmonaires:

Dans la maladie de Behcet les anévrysmes de [I'artere pulmonaire sont
habituellement multiples et ont tendance a récidiver. Les immunosuppresseurs doivent étre
prescrits en premiére indication quand une régression est possible. le traitement chirurgical
consiste en une résection anatomique majeure. L'embolisation hyper sélective des anévrysmes

de l'artére pulmonaire peut constituer une autre alternative pour éviter les récidives précoces
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d'hémoptysie. Elle est indiquée en cas d'anévrysmes multiples de I'artére pulmonaire ou lorsque

la chirurgie est contre-indiquée voire irréalisable

> Les anévrysmes périphériques.
Le traitement chirurgical des anévrysmes périphériques est différent de ceux de l'aorte.

Ceux-ci survenant surtout lors des poussées de la maladie, vont se manifester par une masse
pulsatile sensible, les sutures entre prothése et artére fragile sont difficiles avec des
complications au niveau anastomotique.

Si le traitement de choix est la mise a plat-greffe, en préférant une prothése a une greffe
veineuse autologue a cause du risque d'atteinte veineuse spontanée.

Certains auteurs ont proposé des ligatures aprés prise des pressions, sans rétablissement de
la continuité, aprés avoir constaté que les occlusions de prothéses sont bien tolérées chez les
patients avec une maladie de Behcet I'équipe de Tuzun en Turquie a ainsi ligaturé une carotide, une

artere sous—claviére, 4 artéres fémorales superficielles, une poplitée et une artére tibiale postérieure.

c-2 Les occlusions

Les indications chirurgicales doivent étre beaucoup plus sélectives pour les thromboses
ou les sténoses artérielles, car les complications chirurgicales sont fréquentes: thromboses et
ruptures de pontage.

Ces pontages font appel aussi a un matériel prothétique plutdét qu'a un matériel veineux
autologue.

Les indications formelles sont les ischémies algues, le traitement médical seul donne de

bons résultats pour des artérites inflammatoires.

4. TRAITEMENT MEDICAL POSTOPERATOIRE DE L’ATTEINTE ARTERIELLE

De nombreux outils thérapeutiques sont disponibles mais il n’y a pas de consensus
thérapeutique précis. Le traitement repose sur la corticothérapie qui reste la pierre angulaire du

traitement et/ou immunosuppresseurs.
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Dans notre série :
- Les corticoides ont été administrés chez tous nos patients.
- Le recours a I'anti-coagulation a base d’Enoxaparine a été de mise chez tous les cas
également, suivi par la prise d’antiagrégants plaquettaires a base d’aspirine a vie.
- L’administration d’'immunosuppresseurs été réalisée chez 2 patients (cas 7 et 8) qui
présentaient des phlébites récidivantes associées a une uvéite postérieur et des

localisations anévrysmales multiples.

VIIl. Evolution et complications :

Le traitement des lésions artérielles jouit d'une mauvaise réputation du fait de la
fréquence des complications post-opératoires et d'un fort pourcentage d'échec quelque soit le
traitement instauré, il ne met pas a l'abri de la survenue de complications évolutives comme la
survenue d'une nouvelle localisation anévrismale ou d'un faux anévrisme,

La plupart de ces complications reste prévisibles. Leur dépistage et leur traitement
reposent sur trois éléments : le bilan médicochirurgical préopératoire, les événements

médicochirurgicaux per-opératoires et les éléments de surveillance en unité de soins intensifs.

1. Le bilan préopératoire

a permis de déterminer les antécédents, le terrain et les pathologies associées
antécédents chirurgicaux, urologiques, digestifs ou vasculaires :
- existence et degré de stabilité d’une hypertension artérielle, d’une cardiopathie
ischémique, hypertensive ou valvulaire.
- fonctions respiratoires : symptomatologie clinique, épreuves fonctionnelles
préopératoires.

— fonction rénale
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- lésions associées des troncs supra-aortiques : antécédents neurologiques, écho
doppler

- lésions associées des arteres viscérales : artéres digestives et artéres rénales

- existence de pathologies associées : diabete, antécédents d’ulceres digestifs, de

colopathie, de pathologies neurologiques associées.

2. Les éléments médicochirurgicaux per-opératoires du suivi reposent sur :

la voie d’abord utilisée

le type d’antibioprophylaxie et les doses utilisées

la durée de I’intervention

la durée du clampage aortique

la survenue d’une complication chirurgicale telle qu’une plaie veineuse
I'utilisation d’un matériel de récupération du sang peropératoire
I'existence d’une transfusion sanguine peropératoire

le volume de perfusion utilisé : cristalloides, colloides...

les données hémodynamiques

la durée

les examens biologiques peropératoires.

3. Les éléments de surveillance en USI comportent

les données chirurgicales (pouls périphériques et débits des drains de Redon) - I'état
hémodynamique, s’aidant éventuellement d’un monitorage par cathétérisme cardiaque
droit (en fonction des données du bilan préopératoire), reposant sur la pression
artérielle, les pouls, la diurése, I’électrocardiogramme, les enzymes cardiaques.
Habituellement, la poursuite de I’expansion volémique est nécessaire pendant les 6

premiéres heures postopératoires [208].
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- I'état respiratoire : arrét ou maintien de la ventilation mécanique, I’extubation ne devant
étre réalisée que chez un malade normotherme, non algique, en état hémodynamique
parfaitement stable [209]. Cette surveillance repose sur la mesure de la température,
I’lhypothermie étant associée a une majoration des complications postopératoires [210],
la fréquence respiratoire, I'oxymétrie, la gazométrie artérielle et la radiographie
thoracique quotidienne ;

— I’examen général, et notamment neurologique et abdominal ;

- les examens biologiques quotidiens : bilan ionique, rénal, numération globulaire et
plaguettaire, enzymes cardiaques.

— Au terme de ce bilan est rassemblé I’ensemble des données pour prévoir, diagnostiquer

et traiter pendant les 2a 4 jours que dure le séjour en USI.

3-1 Complications per-opératoires [211].

a. Liées a la dissection par exposition des axes vasculaires

e Lésions veineuses.
e Lésions artérielles.

e Lésions urétérales.

b. Liées a la chirurgie restauratrice :

e Fuites anastomotiques.
¢ Montage inadéquat.
e Thrombose aigue per-opératoire.

Nous rapportons qu’aucune complication per-opératoire n’a marqué notre série.
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3-2 Complications post-opératoires précoces :

a. Complications vasculaires spécifiques :
Elles sont dominées par :
e les complications hémorragiques par lachage précoce des points de suture
pouvant engager le pronostic vital,
e Les complications thromboemboliques qui peuvent étre constatées des le
réveil ou survenir dans les heures ou les jours suivants.

Dans notre série, nous n’avons constaté aucun cas avec ce type de complications.

b. Complications cardiaques

Qu’il s’agisse d’insuffisance coronaire aigue, d’insuffisance cardiaque, ou de troubles de
rythme, ne sont plus considérées comme la premiére cause de mortalité apres chirurgie
aortique, a I’exception de rares auteurs.

C'est une complication grave. Son risque existe des l'induction anesthésique, lors des
phases de clampage et de déclampage aortique, et lors du réveil. C'est dire l'importance d'un

monitoring précis et permanent.

c. Complications digestives

Ce sont les complications non vasculaires les plus fréquentes. Elles sont graves,
prolongeant le séjour en USI, la durée de ventilation mécaniques et elles majorent la mortalité
postopératoire. Leur fréquence est de 0,3 a 10 % des séries selon Farkas et al [211] mais sa
traduction clinique est d'environ 3 %. Dans notre série aucun cas d’ischémie colique n’a été
signalé.

La durée du clampage, I'état de la vascularisation pelvienne (artére mésentérique
inférieure, artéres hypogastriques), le bas débit prolongé en sont les facteurs principaux. Le role

des radicaux libres lors de l'ischémie-reperfusion est également évoqué.
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d. Complications pulmonaires

Dans la littérature, les complications pulmonaires sont assez fréquentes, mais pas

toujours graves, représentant 10 a 15% [211]. Les pneumopathies de base sont les principales.

e. Complications rénales

Elles peuvent étre favorisées par des arteres rénales pathologiques (qui peuvent étre
traitées en méme temps que l'anévrysme), par un collapsus peropératoire ou par des emboles
dans les lumiéres artérielles lors du clampage aortique. Le clampage supra-rénal pour le
controle de l'aorte, la ligature de la veine rénale gauche sont parfois responsables de
tubulopathies transitoires. La dialyse peut étre nécessaire notamment apres chirurgie

d'anévrysme rompu. C'est un facteur de mauvais pronostic.

3-3 Complications secondaires

a. Faux anévrysmes anastomotiques :

IIs correspondent a des dilatations constituées de thrombus, de prothése, de la paroi
artérielle native, et de tissus inflammatoires. le risque évolutif de ces faux anévrysmes est
majeur et dominé par la rupture de pronostic sombre. lls nécessitent une prise en charge
chirurgicale dans les plus brefs délais.

La fréquence des faux anévrysmes est trés difficile a apprécier, car ils restent tres
longtemps asymptomatiques.

Van den Akker a évalué a 15 ans les risques de faux anévrysme a 10 % au niveau de
I’anastomose aortique, a 15 % au niveau d’une anastomose iliaque, et a 25 % au niveau d’une
anastomose fémorale [211].

Egalement, toutes les séries retrouvent une incidence accrue de faux anévrysmes au
triangle de scarpa.

C’est une complication encore plus fréquente dans le cadre de la MB vu le caractere

inflammatoire des lésions. Dans notre série on a rapporté un seul cas d’anévrysme
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anastomotique survenant a 17 mois aprés l'intervention chirurgicale et qui a nécessité une

reprise chirurgicale (cas 1).

b. Thrombose de prothese:

Le taux annuel moyen de thrombose est de 2 a 4 %, et tend actuellement a diminuer
grace a 'amélioration des matériaux et des techniques chirurgicales. Les taux de perméabilité
couramment retrouvés dans la littérature sont 85 %a 5 ans, 75% a 10 ans et de 70 % a 15 ans.

Leur traitement n'est pas univoque: médical, pontage chirurgical, thrombectomie
chirurgicale ou radio-interventionnelle. En effet, un seul cas de notre série a présenté une
thrombose de prothese a 18 mois d’intervalle de son intervention chirurgical et qui a bénéficié

d’une thrombectomie chirurgicale avec un bon résultat.

¢. complications septiques

Elles demeurent des complications majeures de la chirurgie des AAA, favorisées par la
prise de CTC pré-opératoire et mettant en jeu le pronostic fonctionnel et vital,

La fréquence globale des infections postopératoire peut étre estimée aux alentours de
1%, en nette régression par rapport aux décennies précédentes, en raison de la généralisation de

I’antibioprophylaxie préopératoire et de I'amélioration des techniques chirurgicales.

3-4 Séquelles

a. Complications sexuelles :

L'éjaculation rétrograde par section des nerfs pré-sacrés est présente chez environ 30 %
des patients opérés d'anévrysmes de |'aorte abdominale.

Sa prévention passe par l'absence de dissection de l'artere iliaque primitive gauche
notamment, mais elle est parfois difficile a éviter. Ainsi, une information des patients en

préopératoire s’impose.

-121 -



La localisation aorto-iliaque de la maladie de Behget

b. Autres complications

Nous ne ferons que les citer, car elles sont trés rares, voire exceptionnelles:
- L'ischémie médullaire, par naissance anormale d'une artere d'Adamkiewicz.
- Complications urologiques tardives, qui peuvent se voir dans la chirurgie des

anévrysmes iliaques sur des artéres de petit calibre,

3-5 _Mortalité :

v/ On a noté un seul cas de décés par rupture d’anévrysme pulmonaire a 4 ans
d’intervalle.

v' Dans la série de Hamzaoui parmi 519 patients atteints de MB, 13 (2,3%) sont
décédés . les causes de déces étaient une atteinte neurologique
parenchymateuse du tronc cérébral( 5 patients), des hémoptysies
foudroyantes( deux patients), un sd de BUDD CHIARI aigu(un patient), un
sepsis grave (un patient), une néphropathie amyloide ( un patient), une
néoplasie chez deux patients(un lymphome cérébral et un cancer broncho-
pulmonaire) et non précisé chez un patient (110).

v' Benamour rapporte 10 cas de déces [212].

v" C.Koksoy rapporte également 6 cas de déces (26%) dans sa série publiée en
2011 [213].

v/ Dans la série de Hassan Tuzun publiée en 2012, parmis 25 patients il a

rapporté un seul cas de déces [214].
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VIII. Pronostic

La MB évolue par poussées imprévisibles. La sévérité des atteintes étant tres variable
d’une poussée a I'autre et d’un malade a I'autre. Elle a tendance a « s’éteindre » progressivement
avec I’age.

Les handicaps sont liés a I'inflammation oculaire et a I'atteinte neurologique.

La mortalité est relativement faible ; environ 5% des patients porteurs de la maladie et

essentiellement liée aux manifestations vasculaires.

Malgrés le jeune age des patients suivis pour cette affection, mais ils ne sont pas a I’abri
des complications secondaires au traitement médical basé essentiellemennt sur la
corticothérapie et les immunosupresseurs.

Les complications artérielles et notamment aorto-iliaques de la MB sont un facteur
pronostic trés important dans I’évaluation de la maladie.

Le traitement chiurgical des manifestations artérielles de la maladie de Behcet représente
un défi pour le chirurgien vasculaire du fait des difficultés per- opératoire en rapport avec le
caractére inflammatoire des lésions et de la fréquence des complications, essentiellement
représentées par les faux anévrysmes anastomotique et de la possibilité de formation de
nouveaux anévrysmes, d'ou la nécessité de poser les bonnes indications chirurgicales (chirurgie
interventionnelle ou traitement endovasculaire [215] et de toujours associer un traitement médical

efficace basé essentiellement sur les immunosupresseurs[216].
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L’atteinte aorto-iliaque de la maladie de Bahcet est vraisemblablement sous-estimée si
I’on tient compte des donnés autopsiques. Elle doit étre connue en raison de son pronostique

grave, notamment en rapport avec les lésions anévrysmales.

L’atteinte artérielle pouvant étre révélatrice : la maladie de Behcet doit étre envisagée de
principe devant toute artériopathie inflammatoire. Chez les sujets connus porteurs de la MB, la
responsabilité des lésions artérielles doit étre systématiquement envisagée devant une

sémiologie douloureuse évocatrice ou non clairement explicitée par ailleurs.

Le diagnostic, une fois posé justifie, de part la gravité des localisations anévrysmales, des
indications chirurgicales larges mais qui doivent rester sélectionnées car le traitement chirurgical

n’est pas dépourvu de complications.

Les endoprothéses commencent a trouver leur place dans le traitement mais on doit
garder a I'esprit le risque des faux anévrysmes aux points de ponction et d’insertion du matériel

endoluminal, notamment les points d’encrage.

Bien qu’aucun traitement médical n’ait fait ses preuves, un traitement a base
d’'immunosuppresseurs en association avec les corticoides est préconisé par la plupart des

auteurs.

Quel que soit le traitement instauré, il ne met pas a I’abri de la survenue de complications
évolutives comme la survenue d’une nouvelle localisation anévrysmale ou d’un faux anévrysme,
d’ou la nécessité d’une surveillance régulieére tous les 6mois par des méthodes non invasives (

échodoppler, angio-IRM, et/ou scanner).

- 125 -



La localisation aorto-iliaque de la maladie de Behget

]

- 126 -



La localisation aorto-iliaque de la maladie de Behget

ANNEXE I:

FICHE D’EXPLOITATION

LOCALISATION AORTO ILIAQUE DE LA MALADIE DE BEHCET :

|. IDENTITE :
e Sexe: M : F:
e AGE:

Au moment de I'étude :
Diagnostic de la maladie de behcet :

Diagnostic de 'atteinte artérielle :

e ORIGINE :

e ATCD:
Diabete : oui : non :
HTA : oui : non :
Dyslipidémie : oui : non :
TABAC : oui : non :
SYPHILIS : oui : non :
HLA B51 :

e ATCD FAMILIAL DE MB : oui : non :

Il. Clinique :
e Patient connu porteur de MB : oui : non :
e Sioui:
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1. durée d’évolution :

2. Manifestations clinigues :

— atteinte cutanéo muqueuse :
Aphte buccal : aphte génital :
Nodule érythémateux :
- atteinte oculaire :
- atteinte articulaire :
— atteinte neurologique :
— atteinte gastro-intestinale :
— atteinte pulmonaire :
— atteinte cardiaque :
— atteinte veineuse :
e PATHERGY TEST :
e TTT Médical :

- CTC:

- Immunosuppresseurs :

— Autres :

lll. ATTEINTE ARTERIELLE :

e Nombre :

— Unique

- multiples :
e Localisation(s) :
e Type d’atteinte :

— Anévrysme :
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- Sténose :
— Thrombose :
— Autres :
e Signes cliniques :
- sg fonctionnels :
— douleur thoracique :
— douleur abdominale :
— douleur rachidienne :
— claudication intermittente :
— asymptomatique :

— sg physiques :

IV. Prise en charge thérapeutique :

Bilan radiologique de la maladie :
e Echo Doppler artérielle O

e TDMO

e Angiographie O

e IRMO

V. Bilan préopératoire :

1. Biologique :
Groupe sanguin O
NFS O
CRP O
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lonogramme sanguin
Fonction rénale

Bilan de coagulation

o 0 0 O

ECBU

2. Radiologique :

- Radiographie thoracique
- Echo-cceur trans thoracique

- Autres

3. Electrocardiogramme :

- Modalités :

A/ TTT chirurgical :

VI. Installation :

e Voies d’abord :
e Voies transpéritonéales :
e Voies retro péritonéales :
— Laparotomie
— Lombotomie gauche

— Mini laparotomie

O 0 0 0O

— Lombotomie droite
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VIl. Technique :

- pontage :

- patch :

interposition prothétique :

ligature :

stent couvert :

résection anastomose :

- thromboendartériectomie :
-Gestes complémentaires :
-Autres :

o Difficultés per-opératoires :

- rupture anévrysmale :
- hémorragiques :

- lachages de sutures :

B/ TTT MEDICAL :

-CTC: oui : non :
Dose :
Durée du ttt :

- immunosuppresseurs :
Molécule :
Dose :
Durée du ttt :

- anticoagulants :
Molécule :

Dose :
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Durée du ttt :

- Autres :

C/ durée d’hospitalisation :

Vill. COMPLICATIONS POST-OPERATOIRES :

e Immédiates :

déces :

hémorragiques :

ischémiques :

autres :

IX. suivi postopératoire a court et moyen terme :

e Bonne évolution clinigue et para clinique :

e COMPLICATIONS :

- Claudication intermittente :
- Anévrysme anastomotique :
- Fistule

- Localisation secondaire :

- déces :

e Patient perdu de vue :

-132 -



La localisation aorto-iliaque de la maladie de Behget

ANNEXE 11 :

RAPPEL ANATOMIQUE

1. Aorte thoracique

e L'AORTE, née du ventricule gauche, est l'artere de la grande circulation,

transportant vers la périphérie le sang oxygéné.

1-1 Origine

Elle nait du ventricule gauche, juste au dessus de la valve aortique.

1-2 Trajet

e Ascendante, en haut et en arriére, située dans le médiastin antérieur,

e Horizontale, oblique vers l'arriere et la gauche. Elle passe alors dans le médiastin
moyen.

e Descendante : oblique en bas et a droite,. Elle se situe alors dans le médiastin
postérieur.

e Verticale, couchée sur la partie gauche du rachis vertébral.

e En fait, on divise 'aorte en 2 parties :

e LA CROSSE AORTIQUE : de l'origine jusqu'a un plan passant par Th4.

e L'AORTE THORACIQUE DESCENDANTE : depuis un plan passant par Th4 jusqu'au

diaphragme.

1-3 Terminaison

e Au niveau de l'orifice aortique du diaphragme, a hauteur de T 12
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1-4 les collatérales

a. Collatérales nées de la crosse de l'aorte
e Artére coronaire gauche.
e Artére coronaire droite.
e Tronc brachio-céphalique :

Il va se diviser un peu au dessous de l'orifice supérieur du thorax en une branche
brachiale, I'artére subclaviére droite et une branche céphalique, l'artéere carotide commune
droite.

e Artere carotide commune gauche : qui rejoint la région cervicale carotidienne
gauche

e Artere sub-claviére gauche : destinée au membre supérieur gauche
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b. Collatérales nées de lI'aorte descendante

b-1 Branches pariétales

e Artéres intercostales

e Arteres phréniques supérieures : pour la face supérieure du muscle

diaphragmatique.

b-2 Branches viscérales
e Artéres esophagiennes
e Artéres trachéales

e Arteres médiastinales postérieures : pour les lymphatiques, la plevre et le

péricarde

2. AORTE ABDOMINALE :

Elle se situe dans l'espace rétro-péritonéal médian accompagnée de la veine cave

inférieure, des chaines lymphatiques et des nerfs.

2-1 Origine:
Elle fait suite a I'aorte thoracique dés la traversée de I'orifice incontractile formée par les

piliers principaux du diaphragme (ligament arqué médian), a hauteur de TI12.

2-2 Trajet:
Elle suit la convexité ventrale du rachis lombaire en se placant sur sa gauche.
Chez le sujet jeune, elle est rectiligne puis devient sinueuse chez le sujet agé.
Sa longueur est de : 15 a 18 cm.

Son diameétre est de : 15 a 18 mm a sa partie craniale, 12 a 13 mm a sa partie caudale.
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2-3 Terminaison :
Au niveau de L4, par 3 branches : les artéres iliaques communes, droite et gauche et

|’artere sacrale (ou sacrée) médiane.

2-4 Branches collatérales :

Elles comportent des branches destinées aux parois et des branches destinées aux

visceres.

a. Collatérales pariétales :

Au nombre de 10.
- Ventrales: arteres phréniques inférieures, paire, 1 droite et 1 gauche, naissent
a la partie supérieure de T12.
- Dorsales : artéres lombales, au nombre de 8, paires, 4 droites et 4 gauches,
naissent en L1, L2 L3 et L4, de la face dorsale de I'aorte. Celles de L5 naissent

de I'artére sacrale médiane.

b. Collatérales viscerales :

Au nombre de 9.
Ce sont les plus volumineuses et les plus importantes.
On trouve de haut en bas :

* TRONC COELIAQUE :

e Impair

e Face ventrale de 'aorte
e Partie inférieure de T12
e 3 branches terminales :
e Gastrique gauche

e Splénique

e Hépatique commune
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* ARTERES SURRENALIENNES MOYENNES :

e Paire, une droite et une gauche

e Face latérale de I'aorte

e Disque intervertébral T12 - L1.

e Vascularise les glandes surrénales

* ARTERE MESENTERIQUE SUPERIEURE :

e Impaire

Face ventrale de I'aorte

e LI.
e Vascularise le bloc duodéno-pancréatique, I'intestin gréle et le colon droit

* ARTERES RENALES :

e Paire, une droite et une gauche
e Face latérale de 'aorte

e Partie inférieure de L1

e Vascularise les 2 reins

e Collatérales :

e A.surrénaliennes inférieures

e A urétériques supérieures

* ARTERES GENITALES :

e Paire : 2 Artéres, droite et gauche, nommées testiculaires chez I’lhomme et
ovariques chez la femme.

e Face ventrale de I'aorte

o L2.

e Vacularise les 2 gonades

* ARTERE MESENTERIQUE INFERIEURE :

e Impaire

e Face ventrale de I'aorte
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e L3

e Vascularise le colon gauche et une partie du rectum.

[ BRANCHES DE L'AORTE ABDOMINALE |

Centre

@ phrénique

Orifice
@sophagicn

Psoas

A lliaque

commune Uretére

A. lliaque
externe

(hypogastrique) médiane

- Tronc celiaque

- A, surrénale moyenne

- A. mésentérique supérieure

- A. rénale

- A, génitale

- A. nwwanrt€oiqueNd deicime. com

I - Artéres phréniques inférieures
11 - Artéres lombales

SN B -

2-5 Branches terminales de I’aorte :

Au niveau de L4 en 3 branches :
e Une accessoire : A. sacrale (ou sacrée)médiane
e Deux principales : les A. iliaques communes, droite et gauche, qui forment le

carrefour aortique avec un angle de 60 a 70°.

a. Artére sacrée (sacrale) médiane :

— Elle est gréle et médiane par rapport au sacrum
— Poursuit la direction de I'aorte

— Se termine au niveau du coccyx

-138 -



La localisation aorto-iliaque de la maladie de Behget

— Donne les 5eme arteres lombales et des rameaux pour le rectum (face dorsale

du canal anal).

b. Artére iliaque commune :

* ORIGINE: a hauteur de L4.

* TRAJET:
* oblique en caudal et latéral,
* un peu plus verticale pour la gauche,
* sinueuse chez le sujet agé.

*TERMINAISON:
* Au niveau du disque intervertébral L5-S1
* En dedans de I'articulation sacro-iliaque
* En 2 branches de chaque coté : iliaque externe et iliaque

interne (hypogastrique).

* BRANCHE COLLATERALE : le plus souvent, aucune

*RAPPORT: avec 'uretére qui :
* Croise A. iliaque commune, a gauche

* Croise A. iliaque externe, a droite.

2-6 Branches terminales des iliagues communes

Distribution artérielle des branches
terminales de I'aorte

AORTE

ILIAQUES COMMUNES

ILIAQUES EXTERNES /\ ILIAQUES INTERNES

EPIGASTR. INF. CIRCONFLEXE TRONC VENTRAL TRONC DORSAL
ILIAQUE PROFONDE

OMB ——— ILIO-LOMBAIRE
OBT. — SACREE SUP
GENIT. accessoire ———» SACREE INF

GENT. principale
RECTALE moyenne
FEMORALES

v
PUDENDALE GLUTEAL INF. GLUTEALE SUP.
INTERNE

www.CoursMedecine.com
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a. Artéres iliagues externes :

*ORIGINE: a hauteur du disque lombo-sacral.
*TRAJET:
* oblique en caudal, ventral et latéral, le long du psoas, suivant la ligne
arquée
* Elles continuent la direction de A. iliaques communes.
*TERMINAISON:
* Sous le ligament inguinal.
* ou elles deviennent les arteres fémorales.

*BRANCHES COLLATERALES :

> branches :
-A. épigastrique inférieure : nait sur le bord médial de l’iliaque externe
e en amont du ligament inguinal
e vascularise la paroi abdominale ventro-latérale
e les enveloppes du testicule (A. Crémastérique) ou le ligament rond de
I'utérus (A. du ligament rond).
-A. circonflexe iliaque profonde : nait sur le bord latéral de I'iliaque externe
e en amont du ligament inguinal
e Se divise en 2 branches terminales a la hauteur de I'épine iliaque
ventro-craniale
e Une branche ascendante ou abdominale caudale pour les muscles
e Une branche horizontale ou iliaque qui s’anastomose avec les arteres

lombales et des branches de I'artere ilio-lombaire

b. Artéresiliaques internes (hypogastriques) :

outre leurs réles vasculaires pour les organes du pelvis, elles sont une voie de suppléance

importante pour les membres pelviens
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*QRIGINE: a hauteur du disque lombo-sacral.
*TRAJET :
* croisent le détroit supérieur (ligne arquée) du bassin
* D’abord oblique en caudal et ventral, accolées sur une courte portion a
I'iliaque externe
* puis oblique en caudal et dorsal, plongeant vers le petit bassin

*TERMINAISON : au bord supérieur de la grande incisure ischiatique en 2

troncs, ventral et dorsal.

- TRONC DORSAL :

. Branches collatérales : au nombre de 3

* A. ilio-lombaire : la branche lombale ascendante irrigue la paroi dorsale , la
branche iliaque irrigue la paroi ventro-latérale et s’anastomose avec la
circonflexe iliaque

* A. sacrale latérale supérieure : pénétre le 1er foramen sacré ventral

* A. sacrale latérale inférieure : pénétre les 2e, 3e, 4e foramens sacrés
ventraux

. Branches terminales :

Artere glutéale supérieure, qui gagne la fesse par le foramen supra-piriforme.

* TRONC VENTRAL :

. Branches collatérales : au nombre de 5 :

* A. ombilicale (oblitérée a sa distalité)

* A. obturatrice qui gagne le canal obturateur ( ou canal sous-pubien)
* A. génitale accessoire (vésiculo-déférentielle ou vaginale longue)

* A. génitale principale (prostatique ou utérine)

* A. rectale moyenne

. Branches terminales : au hombre de 2 :

* A. Glutéale inférieure qui gagne la fesse par le foramen infra-piriforme
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* A. pudendale interne (honteuse interne) qui sort du pelvis puis y retourne en
contournant I’épine ischiatique en passant entre le ligament sacro-spinal et
sacro-tubéral.

Elle donne des branches pour :

- Muscle élévateur de I’anus

- Muscle obturateur interne

- Muscle grand fessier

- A. rectale inférieure

- A. Urétrale

- Des artéres pour le pénis ou le clitoris

I - A. lliaque Externe "
1) A. épigastrique inférieure A. lliagque Commune

2) A. circonflexe iliaque profonde

spino-sacré

M. Obturateur Ligt
interne tubéro-sacré
TRONC ANTERIEUR : TRONC POSTERIEUR :
g R 8) Al bbaire.
- . Obturatrice A 21
ATIAQUE™ ] SX Vi ioniene o) S st s
INTERNE ou Vaginale longue 1) A. Glutéale supérieure
(Hypogastrigue) 4) A. Prostatigue ou Utérine el
5) A. Rectale moyenne

6) A. Pudendale {honteuse) interne .
7) A. Glutéale inférieure www.CoursMedecine.com

Schéma branches de I'iliaque commune
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RESUME

Décrite pour la premiére fois en ISTANBUL en 1937 par Hulusi Behcet, la maladie de
Behcet (MB) est une vascularite systémique dont I’étiologie reste obscure. La vascularite réalise le
substratum anatomique de la maladie et conditionne le pronostic fonctionnel et parfois vital.

Nous rapportons une série de 10 cas de la localisation aorto-iliaque de la MB, colligée au
service de chirurgie vasculaire a I’hopital militaire Avicenne de Marrakech, sur une période de 4
ans s’étalant de Janvier 2010 a Décembre 2014.

80% de nos patients d’age moyen de 39.5 ans avec des extrémes de 25 a 54 ans sont de
sexe masculin, avec un délai moyen de survenue de I'atteinte artérielle par rapport au diagnostic
de la MB de 78 mois (0 a 156 mois). L’atteinte aorto-iliaque étant la circonstance de découverte
de la maladie chez 40% des cas. On compte 18 localisations artérielles chez les dix patients, 6
d’entre eux ayant eu des lésions multiples, majoritairement représentés par des anévrysmes et
des faux anévrysmes dans 89% des cas environ, associés a des lésions oblitérantes chez deux
patients seulement.

Le traitement chirurgical a nécessité dans la plupart des cas le recours a des
interpositions prothétiques (Dacron 6fois, PTFE 2fois). Le traitement médical a base de
corticoides + anticoagulants été de mise chez tous nos malades.

L’évolution postopératoire était généralement favorable, avec 1 seul cas de déceés par
rupture d’anévrysme de |'artére pulmonaire a 4 ans de suivi.

La localisation aorto-iliaque de la MB reste de pronostic sombre nécessitant une prise en

charge médico-chirurgicale de pointe ainsi qu’une surveillance réguliére.
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ABSTRACT

Described for the first time in ISTANBUL in 1937 by Hulusi Behcet, Behcet's disease (BD) is
a systemic vasculitis which etiology remains obscure. The vasculitis realizes the anatomical
substrate of the disease and conditions the fonctional or vital prognosis.
We report a series of 10 cases of aortoiliac location of the BD, treated in the department of
vascular surgery of Marrakesh’s military hospital, in a 4-year period from January 2010 to
December 2014.

80% of our patients, with a mean age of 39.5 years, ranging from 25 to 54, were male,
with a median time of onset of arterial lesions related to BD diagnosis of 78 months (0-156
months). The aortoiliac lesion was the revelation mode of the disease in 40% of cases. There are
18 arterial lesions in ten patients, six of whom had multiple injuries, predominantly represented
by aneurysms and false aneurysms in 89% of cases, associated with occlusive lesions in only two
patients.

Surgical treatment required in most cases the use of prosthetic interposition (Dacron 6
times, PTFE twice). All patients had received a medical treatment including corticosteroids +
anticoagulants.

The postoperative outcome was almost successful, with only a death related to a ruptured
aneurysm of the pulmonary artery after 4 years. Aortoiliac location of BD still has a poor

prognosis requiring advanced medical and surgical management and regular monitoring.
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