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VCI
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Liste des abréviations :

: Angio-Behcet

: Anti-vitamines K

: Corticothérapie

: Glomérulonéphrite segmentaire et focale
: Imagerie par résonnance magnétique
: Immunoglobuline

. Intra veineuse

: Hypertension intracranienne

: Maladie de Behcet

: Membre supérieur

: Membre supérieur

: Syndrome de Budd-Chiari

: Thrombose cave inférieure

: Thrombose cave supérieure

: Tomodensitométrie

: Tronc spra-aortique

: Thrombose veineuse cérébrale

: Thrombose veineuse profonde

: Veine cave inférieure

: Veine cave supérieure
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La maladie de Behcet (MB) est une affection systémique inflammatoire chronique
d’étiologie indéterminée évoluant par poussées, touchant surtout I'homme jeune et se
caractérisant par une aphtose buccale ou bucco-génitale associée a des manifestations diverses
dont les plus fréquentes sont cutanées, oculaires et articulaires et les plus graves sont

neurologiques, cardio-vasculaires et intestinales (1).

Sa répartition géographique est assez ubiquitaire mais prédomine nettement dans les
pays des deux rives de la Méditerranée, en Turquie, au Moyen et en Extréme Orient et au Japon.

La MB pourrait étre considérée comme le prototype des vascularites puisque c’est la seule
a toucher tous les vaisseaux quels que soient leur nature et leur calibre avec une prédominance

pour I’atteinte veineuse.

Ses manifestations vasculaires méritent une attention particuliere du fait de leur

fréquence et du conditionnement du pronostic fonctionnel et vital.

Le but de notre travail est de rapporter les particularités de I'angio-Behcet a travers une
série de 132 patients atteints de la MB dont 49 avec atteinte vasculaire colligés au service de

médecine interne du centre hospitalier universitaire (CHU) Mohamed VI de Marrakech.
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. Type d’étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective, qui porte sur 49 patients présentant une atteinte
vasculaire dans une série de 132 malades suivis pour MB au service de Médecine Interne du CHU

Mohamed VI de Marrakech, entre Janvier 2004 et Janvier 2014.

Il. Recrutement des patients : critéres d’inclusion et d’exclusion :

1. Criteres d’inclusion :

Nous avons retenu :

— Les patients répondant aux critéres diagnostiques du groupe international d’étude
sur la MB et ayant une atteinte vasculaire, hospitalisés, traités et suivis au service

de Médecine interne de CHU Mohamed VI de Marrakech.

2. Critéres d’exclusion :

— Ont été exclus de notre étude, les patients ne répondant pas aux criteres
diagnostiques du groupe international d’étude sur la MB.
— Les cas d’atteinte vasculaire oculaire et coronarienne.

- Les malades pris en charge dans d’autres services ont été également exclus.

lll. Méthodologie :

Le recueil des données a été fait a partir des dossiers des malades au niveau des archives
du service de médecine interne du CHU Med VI, a ’aide d’une fiche d’exploitation (voir annexe),
précisant les parameétres suivants : I'dge du patient, le sexe, l'origine géographique, ses

antécédents personnels et familiaux, I’"dge au moment du diagnostic de la maladie, la date




d’apparition de I'atteinte vasculaire par rapport a la date de diagnostic de la MB, les données de
I’examen clinique, les autres manifestations extravasculaires, les traitements recus et I’évolution.
La saisie et I'analyse des données ont été faites au moyen du logiciel EXCEL. Un intervalle
de confiance de 95% a été retenu.
Pour la réalisation de notre étude, on a fait appel a une méthode descriptive utilisant des

pourcentages et des moyennes.
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|. EPIDEMILOGIE :

1.L’age de début de la MB :

— La moyenne d’age de nos patients au moment du diagnostic de la maladie de Behcet

est de 30,42 ans avec des extrémes allant de 16 a 54ans.

Tableau | : Répartition des patients par tranches d’age :

Tranches d’age Nombre de patients %
[10-19] 5 10
[20-29] 20 41
[30-39] 16 33
[40-49] 4 8
[50-59] 4 8
2.Le sexe:

Dans notre série, il s’agit de 38 hommes (78 %) et de 11 femmes (22 %), soit un sexe

ratio H/F de 3,4.

3. Les cas familiaux :

Dans notre série, on a noté un seul cas familial : 2 fréres d’'un méme patient ayant
I’atteinte vasculaire, sont suivis pour MB a détermination oculaire et cutanéo-muqueuse.

Avant de détailler les résultats des atteintes vasculaires, sujet de notre travail, nous
passerons en revue les autres manifestations de la maladie de Behcet qui nous ont permis de
faire le diagnostic et donc de rattacher I’atteinte vasculaire a la maladie de Behcet chez les 49

patients.




Il. LES MANIFESTATIONS NON VASCULAIRES DE LA MB:

1. ’atteinte cutanéo muqueuse :

Les manifestations cutanéo-muqueuses étaient présentes chez tous nos patients, et se

répartissent comme suit :

Tableau Il : Répartition des patients selon le type d’atteinte cutanéo-muqueuse (n=49) :

Manifestations cutanéo-mugqueuses Nombre de patients %(n=49)
Aphtose buccale 49 100
Aphtose génitale 35 71
Pseudofolliculite 34 69
Erythéme noueux 16 33
Lésions acnéiformes 5 10
Aphtose cutanée 3 6

Elles étaient inaugurales dans 64 % des cas.

2. L’atteinte oculaire :

Elle a été retrouvée chez 11 patients (22%).
Ces manifestations isolées ou associées aux signes cutanéo-muqueux ont inauguré la
maladie chez 4 patients.
La baisse de I'acuité visuelle était le mode d’entrée de I’atteinte oculaire dans la majorité
des cas. L’atteinte uvéale était la plus fréquente, elle a été notée chez 6 patients (55%) a type:
— d’uvéite antérieure dans 2 cas (18%),
— d’uvéite totale dans 4 cas (36%).

— aucun cas d’uvéite postérieure isolée.

L’atteinte vasculaire était représentée par deux cas (18%) de vascularite rétinienne. Elle a

été présentée sous forme d’une hémorragie rétinienne avec des signes d’engainement vasculaire




important. Par ailleurs, nous rapportons chez I'un des deux patients une atrophie optique
bilatérale et une cataracte sous capsulaire postérieure de I’ceil droit.

Il est a noter, qu’un patient avait présenté un ceil rouge, et la cécité a été observée chez
un seul patient (9%) chez qui on avait trouvé un glaucome de I’eeil droit et une cataracte
bilatérale.

3 cas de maculopathie, unilatérale dans 2 cas et bilatérale dans 1 cas, ont été signalés.
En outre, aucun cas d’cedeme papillaire, périphlébite rétinienne, ou de paralysie oculomotrice n’a

été signalé.

3. L’atteinte articulaire :

Elle a été observée chez 10 patients (20%) dont 8 hommes et 2 femmes.

Cette atteinte était inaugurale dans 2 cas (20%), chez les 2 patients la premiére poussée
de la maladie était faite de polyarthralgie d’allure inflammatoire et concomitamment avec
I’atteinte cutanée (aphtose buccale).

Ces manifestations se présentent comme suit :

Tableau lll : Répartition des patients selon le type d’atteinte articulaire.
Pourcentage rapporté au nombre de malades ayant une atteinte articulaire (n=10).

Type d’atteinte Nombre de cas %
Arthralgies 8 80
Arthrite 1 10
Rachialgie 2 20
Enthésopathie 1 10

Dans notre série, les arthralgies sont dominantes et observées chez 8 patients avec
atteinte articulaire touchant essentiellement les grosses articulations des membres inférieurs
(MI) notamment les genoux et les chevilles.

Une atteinte axiale a été notée chez 2 patients, a type de rachialgie de caractére

inflammatoire et siégeant au niveau lombaire dans un cas et cervical dans 'autre.




Le cas d’arthrite qu’on a trouvé était non destructrice et non déformante, touchant la
cheville droite.
L’évolution a été le plus souvent sur le mode aigu ou subaigu, et le caractere récidivant

est la regle.

4. L’atteinte neurologigue :

Dans notre série, 7 patients ont présenté une atteinte neurologique (14%). Il s’agit de 5
hommes et 2 femmes.

Le mode de découverte de I'atteinte neurologique était sous forme de céphalées isolées
dans 2 cas, d’'un syndrome d’hypertension intracranienne (HTIC) dans 2 cas, d’un syndrome
tétrapyramidal dans 2 cas (isolé chez un patient et dans le cadre d’encéphalite avec une HTIC et
paralysie faciale centrale chez I'autre).

On a noté la présence de troubles psychiatriques associés dans 2 cas également.

La survenue de I'atteinte neurologique était tardive par rapport aux autres signes de la
maladie.

Les manifestations cliniques se sont présentées comme suit :

Tableau IV : Répartition des patients selon le type d’atteinte neurologique (h=7)

Type d’atteinte Nombre de cas Pourcentage (n=7)
Céphalées isolées 2 29
HTIC 2 29
Encéphalite 1 14
Syndrome tétrapyramidal 2 29
Troubles psychiatriques 2 29
Déficit neurologique 1 14

Les 2 cas d’HTIC représentent 'atteinte neurologique non parenchymateuse en rapport avec
une thrombose veineuse cérébrale (TVC), confirmée par I'angio-IRM cérébrale intéressant le sinus
longitudinal supérieur chez un patient, et les sinus latéral, transverse et sigmoide droits chez 'autre.

Dans notre série on n’a pas trouvé de cas de méningite.
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Un cas de neuropathie périphérique du membre inférieur droit secondaire a une

compression par un faux anévrisme de I’artére iliaque droite a été décelé.

5. L’atteinte pleuro-pulmonaire :

Elle a été retrouvée chez 5 patients (10%).

2 cas d’hémoptysie secondaire a des anévrismes des arteres pulmonaires et 2 cas de
pleurésie de petite abondance ont été décelés.

Dans notre série, I’embolie pulmonaire n’a été signalée que chez un seul patient, atteint

d’une TVP de I’axe fémoro-iliaque et de la veine cave inférieure (VCI).

6. L’atteinte digestive :

Elle a été notée chez 3 patients (6%).

-Un cas de gastrite atrophique révélée par des épigastralgies.

-Un tableau de diarrhée chronique aqueuse parfois glairo-sanglante chez un seul patient.

-Un cas d’hémorragie digestive a type d’hématémese de moyenne abondance secondaire
a une rupture des varices cesophagiennes associée a des mélénas dans un cadre de syndrome de

budd-chiari (SBC).

7. L’atteinte cardiague :

L’atteinte cardiaque a été signalée dans 3 cas.

Un cas de péricardite de grande abondance qui s’est révélé par une symptomatologie
faite d’orthopnée, tachycardie réguliéere a 110 battements/min, un pincement de la tension
artérielle différentielle a 110-95 mmHg et qui a été ponctionné a plusieurs reprises et puis
drainé chirurgicalement, mais qui a fini par emporter subitement le malade a cause d’une

tamponnade (2).
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L’'atteinte vasculaire de la maladie Behcget : Angio-Behcet

2 cas de thrombus intracavitaires, au niveau du plancher de I'oreillette droite dans un

cas, et collé a la paroi du ventricule droit dans un second cas.

8. L’atteinte rénale :

On a noté un seul cas d’atteinte rénale associée a une atteinte vasculaire. Il s’agit d’un
patient ayant une néphrite tubulo-interstitielle importante, des lésions de glomérulo-néphrite

membrano-proliférative et des dépots mésangiaux d’lg G.

I1l. LES MANIFESTATIONS VASCULAIRES DE LA MALADIE DE BEHCET :

Parmi tous les cas suivis pour la maladie de Behcet depuis I'année 2004 au service de
Médecine Interne du CHU Mohamed VI, 49 patients ont présenté des atteintes vasculaires
Soit 37% des cas.

L’age moyen de survenue des manifestations vasculaires était de 34,20 ans avec des

extrémes de 16 et 56ans.

Age des patients au moment de |’atteinte vasculaire :

H<20ans

M 20-29 ans
i 30-39 ans
H 40-49 ans
i 50-59 ans

Figure 1 : Répartition des malades par tranches d'age.
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Figure 2 : Répartition des patients selon le type de I'atteinte vasculaire.

Tableau V: Manifestations vasculaires de la maladie de Behcet.

Type de I'atteinte vasculaire % (n=49)
Occlusion artérielle 4
Anévrisme artériel 24,5
Faux anévrysme artériel 4
Thrombose veineuse profonde (TVP) 79,6
Phlébite superficielle 10,2

1. L’atteinte veineuse :

1-1 Epidémiologie

Les manifestations veineuses a été retrouvées chez 40 patients soit 81% des cas.

L’age moyen des patients au moment de I'apparition de I’atteinte veineuse était de 33,66

ans avec des extrémes de 16 et 55ans.

Le délai entre les premiers signes de la maladie et la survenue de |'atteinte veineuse a

varié entre 0 et 19 ans avec une moyenne de 5ans.
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Tableau VI: Répartition des patients selon le délai de I'apparition de I'atteinte veineuse.

Délai Nombre de cas %
< lans 11 27,5
1-10ans 26 65
10ans 3 7,5

L’atteinte veineuse a inauguré la maladie chez 9 patients sous forme de:
— Syndrome cave supérieur dans 4 cas.
— Gros membre inférieur dans 2 cas.
- HTIC dans 2 cas.

— Thrombose de la VCIl dans 1 cas.

1-2- Type d’atteinte veineuse :

La thrombose veineuse profonde était la plus fréquente. Elle a été observée chez 39
patients (97,5%) dont une seule femme et trois hommes qui avaient en méme temps des
phlébites superficielles.

La phlébite superficielle a été notée dans 5 cas (12,5%) dont un seul patient avec une

atteinte veineuse superficielle isolée.

1-3 : Siége de I’atteinte veineuse

Tableau VII : Siége des thromboses veineuses.

Le territoire veineux Nombre de cas
Veines saphénes 5
Veines poplitées 16
Axes fémoro-iliaques 18

Veine cave supérieure (VCS)

Veine cave inférieure

Veine sous claviére

Veines sus hépatique

Tronc veineux innominé

5
8
3
Veines jugulaires 3
5
3
4

Veines cérébrales
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La localisation cérébrale était présente chez 2 patients :
La TVC a touché le sinus longitudinal supérieur chez un de ces malades et les sinus

latéral, transverse et sigmoide droits chez I’autre (figure 10).

1-4 : Répartition des patients selon le nombre d’atteinte veineuse :

Plusieurs territoires ont été atteints chez le méme malade.
Nous avons totalisé 70 sites de thrombose pour 40 malades. L’atteinte veineuse était
unique dans 17 cas (42,5%) et multiple touchant deux veines dans 18 cas (45%), trois veines

dans 3 cas (7,5%) et quatre veines dans 2 cas (5%).

7,5%

1 veine
H 2 veines
i 3 veines

M 4 veines

Figure 3 : Nombre d'atteintes veineuses: 70 localisations chez 40 malades.

2. Atteinte artérielle :

2-1: Epidémiologie
L’atteinte artérielle a été trouvée chez 11 patients dans notre série soit 22% des cas.
L’age moyen au moment de I’atteinte artérielle était de 37ans avec des extrémes de 17 et

56ans.
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Le délai entre le début de la maladie et la survenue de I'atteinte artérielle a varié entre
6mois et 36ans avec une moyenne de 8,6 ans.

Dans notre série, seulement 2 patients, ayant présenté une atteinte artérielle, avaient des
antécédents de thrombophlébite.

En aucun cas I'atteinte artérielle n’a inauguré la maladie dans notre série.

2-2 : Type et siege de I’atteinte artérielle :

a. Lesanévrismes :
L’atteinte artérielle la plus retrouvée dans notre série était essentiellement de type
anévrismal.
En effet 12 cas d’anévrismes ont été diagnostiqués :
— 6 anévrismes des arteres pulmonaires qui se sont révélés par des épisodes
d’hémoptysie. (Figures 8 et 9)
— 3 anévrismes de I'aorte abdominale sous rénale. (Figure 7)
— 1 anévrisme de I'artére poplitée gauche. (Figure 3, 4 et 5)
— 1 anévrisme de I'artere iliaque primitive droite.

- 1 anévrisme de I’'artére sous claviere droite.

L’atteinte artérielle était unique dans 9 cas et multiple dans 2 cas :
— un cas associant 5 anévrysmes des arteres pulmonaires : 3 a droite et 2 a
gauche.
— un 28me cas ayant 2 types d’atteinte artérielle: un anévrisme de ['aorte

abdominale et une occlusion de I'artere iliaque droite.

b. Les faux anévrysmes :
— 1 faux anévrysme de I’artére fémorale superficielle droite.

— 1 faux anévrysme de I’artére iliaque droite.
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c. Les Occlusions artérielles: moins fréquentes, ont été notés chez 2 malades,
intéressant :
— I'artére axillaire droite.
— l'artere iliaque primitive droite chez un des patients ayant un anévrysme

aortique.

Tableau VIII : Répartition des patients selon le type et le siege de I’atteinte artérielle.

Siége de I’atteinte artérielle Type d’atteinte Nombre de cas

Arteres pulmonaires Anévrisme 6
Aorte abdominale sous rénale Anévrisme 3

Anévrisme 1
Artere iliaque primitive droite faux anévrysme 1

Occlusion 1
Artére fémorale superficielle droite faux anévrysme 1
Artere poplitée gauche Anévrisme 1
Artére axillaire droite Occlusion 1
Artére sous claviére droite Anévrisme 1

IV. TRAITEMENT :

Plusieurs protocoles ont été instaurés pour traiter les diverses manifestations de la
maladie de Behcet.

1. Les corticoides ont été administrés dans tous les cas.

2. Le recours a I'anticoagulation a base d’héparine a dose curative relayée par les antivitamines
K (AVK) a eu lieu chez tous les malades présentant une thrombose veineuse profonde, alors
gu’elle n’a pas été prescrite chez le patient ayant la phlébite superficielle isolée.

3. L'administration des immunosuppresseurs a été réalisée en relai de la corticothérapie
(CTC) chez 37 malades dont 28 ayant une atteinte veineuse et 9 avec atteinte artérielle.

4. Le recours aux traitements adjuvants a été nécessaire, comme la colchicine, qui a été
instaurée chez tous les malades pour couvrir les manifestations cutanéo-muqueuses,

associée a des traitements locaux, bas de contention protecteurs veineux...
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V. EVOLUTION :

L’évolution s’est faite vers la guérison clinique pour la majorité des patients (75% des cas)
ayant présenté une atteinte veineuse.
L’évolution a long terme a été marquée par :
— Une récidive au méme territoire veineux chez 2 patients.
— L’apparition de nouvelles localisations thrombotiques chez 4 patients dont une

embolie pulmonaire chez un seul patient.

Trois malades ont été perdus de vue.

Rappelons I'histoire d’'un de nos patients déja suivi pour la maladie de Behcet a
détermination cutanéo-muqueuse, qui s’est présenté aux urgences pour un syndrome
d’hypertension portal compliqué d’une insuffisance hépato-cellulaire et d’une encéphalopathie
hépatique. L’échographie abdominale avait montré une thrombose des veines sus hépatiques et
de la VCI sus rénale (Figure 11). Malgré les mesures de réanimation, son état neurologique n’a
cessé de se dégrader et le patient a été déclaré sortant contre avis médical.

Les patients qui ont présenté des occlusions artérielles ont bien évolué alors que
I’évolution des atteintes anévrismale a été marquée par un seul cas de récidive chez le patient
ayant une atteinte anévrismale multiple des artéres pulmonaires 2ans apres le début du

traitement médical.
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Figure 3 : Anévrisme de |’artére de I’artéere poplitée gauche.
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Figure 4 : Anévrisme de I'artere poplitée gauche.
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Figure 6 : échographie : Thrombose des veines sus hépatiques (SBC)
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Figure 8 : Radiographie thoracique standard :
Opacité arrondie hilaire gauche (Anévrisme de |’artére pulmonaire)
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Figure 11 : échographie abdominale : Thrombose de la VCI supra rénale
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l. Etude théorique :

1. HISTORIQUE : (3-4-5)

La premiére description de ce que nous appelons a I’heure actuelle la maladie de Behcet a
probablement été faite par Hippocrate au Véme siécle avant Jésus—Christ , qui, dans son ceuvre
«Epidemion» (troisieme livre), décrit une maladie endémique en Asie mineure, caractérisée par
des ulcérations aphteuses, des défluxions des parties génitales et une atteinte ophtalmique
aqueuse de caractére chronique faisant perdre la vue a de nombreuses personnes.

« Il régnait aussi d'autres fiévres dont je parlerai. Beaucoup eurent des aphtes et des
ulcérations de la bouche. Fluxions fréquentes sur les parties génitales, ulcérations, tumeurs au
dedans et au dehors, gonflement dans les aines. Ophtalmies humides, longues et douloureuses :
carnosités aux paupiéres, en dedans et en dehors qui firent perdre la vue a beaucoup de
personnes, et que /'on nomme des fics. Les autres plajes et les parties génitales étaient aussi le
siége de beaucoup de fongosités. Dans ['été, on vit un grand nombre danthrax et dautres
affections qu'on appelle septiques ; des éruptions étendues ; chez beaucoup de grandes
éruptions vésiculeuses » .Epidémies 3éme [jvre, 3éme section, 7 (Littré, /ll, 85).

En 1931, Adamantiades ophtalmologiste grec a décrit dans des revues ophtalmologiques
francaises une observation associant une phlébite et une hydarthrose a la triade classique, ont
attribué ces associations symptomatiques soit au hasard soit a d’autres maladies comme la
tuberculose, la syphilis, une septicémie, une infection staphylococcique ou une allergie.

En 1937, Hulusi Behcet, un dermatologue turc, acquiert la certitude de I'individualité de
cette affection apres avoir observé trois patients chez lesquels se sont associés une aphtose
bucco-génitale et une atteinte oculaire.

Entre 1941 et 1955, Touraine élargit le cadre de la maladie en introduisant le concept de

grande aphtose a caractére systémique apres avoir revu 343 cas dans la littérature.
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En 1969, Zini rapporte sous forme d’une thése, la premiére série marocaine de patients
atteints de MB.

En 1973, Ohno et coll. décrivent pour la premiére fois I’association entre la MB et le géne
HLA B5.

Depuis, les observations de cette affection intrigante n’ont cessé de se multiplier, et la
description clinique a été complétée au fur et a mesure. Certaines de ses manifestations sont

toujours en cours de démembrement.

2. PHYSIOPATHOLOGIE :

2-1-Physiopathologie de la MB : (6,7)

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

— La pathogénie virale initialement défendue n’a jamais recu de confirmation.

— La pathogénie immunitaire ou tout au moins, la médiation immunitaire des
lésions anatomo-cliniques regroupe beaucoup d’arguments, notamment en
immunofluorescence, des dépots de complément ont été retrouvés dans les
ulcérations buccales, les biopsies rénales et les biopsies cutanées ; des complexes
immuns circulants sont retrouvés dans le sérum des patients lors des poussées de
la maladie.

— Les facteurs d’environnement ont également été évoqués, certains auteurs ayant
trouvés une augmentation significative de cuivre, de zinc, d’hexachlorure de
benzéne et de polychlorinate-biphényl dans le sang et les biopsies nerveuses des
patients atteints de Behcet.

— La pathogénie infectieuse implique essentiellement le streptocoque.
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2-2 Physiopahologie de I’atteinte vasculaire au cours de la MB :

a. L’atteinte veineuse :

Pour expliquer les thromboses veineuses au cours de la MB, 2 mécanismes sont
proposés: la vascularite qui peut toucher les gros troncs veineux et I’hypercoagulabilité
sanguine. La vascularite de la MB est une panvascularite avec présence a la phase aigué d’un
infiltrat inflammatoire lymphocytaire envahissant particulierement la média et I’adventice ; a un
stade tardif, s’installe une réaction fibreuse cicatricielle importante (8,9). La tendance
thrombogeéene de la MB serait due a une inhibition du pouvoir fibrinolytique du sérum et a une
augmentation de I'agrégabilité plaquettaire. Cette derniére est expliquée par une augmentation
du taux du facteur de von Willebrand et une baisse de la prostacycline (PGI2), en rapport avec un
dysfonctionnement des cellules endothéliales vasculaires (9,10). L’endothéline 1 est augmentée
surtout dans les formes avec angio-Behcet (11). Récemment, une baisse de la protéine S libre et
de son activité est trouvée surtout dans la MB associée a des thromboses veineuses et un déficit
acquis en protéine S, de mécanisme auto-immun, est suggéré dans la physiopathologie des
thromboses veineuses de la maladie (12). Il n’est pas noté d’anomalies des taux de
I’antithrombine Ill ni de la protéine C et les anticoagulants circulants de type lupique sont
souvent absents (13). Certains auteurs ont noté la présence d’anticorps anticardiolipines dans
certains cas mais leur relation avec les thromboses de la MB n’est pas claire (14). Les anticorps
anticytoplasme des polynucléaires neutrophiles (15) et les anticorps anticellules endothéliales
sont absents dans I’'angio-Behcet (16) une augmentation du taux du facteur de von Willebrand et
une baisse de la prostacycline (PGI2), en rapport avec un dysfonctionnement des cellules

endothéliales vasculaires.

b. L’atteinte artérielle :

La physiopathologie de I'atteinte vasculaire artérielle au cours de la MB, comme celle de
la maladie elle-méme, demeure mal connue. Certains auteurs pensent que le substratum
anatomique de ces lésions artérielles est les anomalies de la paroi artérielle impliquant en

particulier les facteurs pariétaux (9,17). Le role favorisant d’un traumatisme local a été souligné
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tel que la survenue d’un anévrisme au point de ponction artérielle lors de la réalisation d’une
artériographie, de la mesure des gaz du sang ou lors de traumatisme (18,19,20). L’'implication

d’une hypercoagulabilité sanguine n’est pas clairement établie (9,10,11).

3. Les manifestations non vasculaires de la maladie de Behcet :

Depuis la triade décrite par Behcet en 1937 associant I'aphose buccale, I'aphtose
génitale et I'uvéite, de nombreux travaux dans le monde entier, ont complété la description
clinique et enrichi le tableau de nouvelles manifestations (neurologiques, digestives,
vasculaires..) faisant de cette entité une véritable maladie systémique. Par ailleurs, il persiste
beaucoup de mystére sur son étiologie et I'absence de signes biologiques ou histologiques

spécifiques rehausse I'intérét d’un bon interrogatoire et d’un bon examen clinique.

3-1-Atteinte cutanéo mugueuse :

Elle est fondamentale de I'objectiver car seule sa présence permet un diagnostic de

certitude de la MB.

a. L’aphtose buccale :

Selon la classification du groupe international d’étude de la MB, elle est considérée
comme obligatoire pour assoir le diagnostic de la MB.

Les aphtes buccaux sont des ulcérations douloureuses, isolées ou multiples, de bords
nets, tapissées par un enduit « beurre frais », siegent habituellement sur les faces internes des
joues, la muqueuse gingivale, les bords latéraux et le bout de la langue, quelque fois méme au
niveau de la volte palatine, les amygdales, le pharynx et méme le larynx.

IIs disparaissent en 2 a 3 semaines sans laisser de cicatrices et leur évolution générale est
marquée par des récidives dont la fréquence est variable.

En général, I'aphtose buccale précede les autres manifestations de la MB parfois de

plusieurs années mais elle peut aussi leur faire suite.
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b. L’aphtose génitale :

Son aspect est identique a celui de I’'aphose buccale, cependant les récidives sont peu
fréquentes et I’évolution est plus lente et plus discréete laissant place a une cicatrice dépigmentée
indélébile permettant le diagnostic rétrospectif en dehors des poussées.

Le siege de prédilection de I'aphtose génitale chez I'homme est le scrotum, et plus
rarement le sillon balano-préputial et le gland. Chez la femme, elle siege essentiellement a la
face interne des grandes et petites lévres mais aussi a la partie inférieure du vagin et au niveau

du col.

c. L’aphte cutané :

Se voit surtout dans les zones des plis. C’est une Iésion qui, sans passer par les stades de

vésicule et de pustule, donne directement une ulcération.

d. Les autres manifestations cutanées :

La pseudofolliculite et les lésions acnéiformes :

La pseudofolliculite réalise les lésions les plus caractéristiques, il s’agit d’'une pustule non
centrée par un follicule pileux.
Les lésions acnéiformes peuvent se voir en dehors de la puberté et indépendamment d’un

éventuel traitement corticoide.

L’érythéeme noueux .

Eruption dermo-hypodermique douloureuse accompagnée d’arthralgies et siégeant
surtout sur les faces d’extension des membres.
L’histologie retrouve des infiltrats périvasculaires du derme profond et des septa

interlobulaires.

Le phénoméne pathérgique cutané .

L’hypersensibilité est a l'origine du pathergy-test, critere cardinal qui est considéré

comme positif lorsqu’une papule ou une pustule est obtenue 24 a 48 heures apreés la pigQre de
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la face antérieure de I'avant-bras par une aiguille de 21G (8/10 mm), qu’il faut biopsier. La
sensibilité de ce test est diminuée par l'usage de matériel jetable (21) et par la désinfection

cutanée (22).

3-2-L’atteinte oculaire :

Les manifestations oculaires viennent au 2¢me rang par leur fréquence et conditionnent du
pronostic fonctionnel d’autant que la bilatéralisation des Iésions peut étre rapide.

Les chambres antérieure et postérieure de I'eil peuvent étre touchées.

a. L’uvéite antérieure a hypopion :
Elle fut la premiére décrite ; souvent cliniquement quiescente, elle ne peut étre visible
gu’a 'examen a la lampe a fente. Elle expose particulierement aux synéchies cristalliniennes et a
I’lhypertonie oculaire par troubles de I'écoulement de I'humeur aqueuse. Cette atteinte est

inconstante et régresse rapidement.

b. L’uvéite postérieure :
Elle est pratiquement constante en cas d’atteinte oculaire. La choroide est la premiére
touchée et subit des lésions de nécrose. Les lésions sont généralement périphériques et
postérieures et peuvent évoluer vers la pigmentation. Le vitré est touché secondairement, il perd

sa transparence, se rétracte et se durcit ayant tendance a tirer sur la rétine qu’il peut déchirer.

3-3-L’atteinte articulaire :

Les manifestations articulaires sont fréquentes et viennent en 3eme position aprés
I'atteinte cutanéo-muqueuse et oculaire.

Elles peuvent étre inaugurales ou le plus souvent postérieures a d’autres manifestations
de la maladie. On retrouve surtout des polyarthralgies 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.
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Ce sont surtout les genoux et les chevilles qui sont intéressées; 'atteinte des coudes et
des poignets est aussi relativement fréquente. Celle des mains et des pieds est plutot rare, celle
des autres articulations est exceptionnelle. Plus rarement, il s’agit d’une authentique polyarthrite
et les atteintes déformantes, voire destructrices, rentrant dans le cadre d’'une MB sont

exceptionnelles.

3-4-L atteinte neurologique :

Anatomiquement, les Iésions neurologiques comportent trois ordres d’altération:
- des lésions inflammatoires avec méningo-encéphalite et infiltrations
périvasculaires témoignant de la vascularite;
— des foyers de ramollissement avec nécrose développée autour des vaisseaux de
moyens et petits calibres témoignant de la thrombose vasculaire;
— des altérations neuronales avec chromatolyse, la gliose étant discréte et la

démyélinisation modérée.

Le Neuro-Behcet se traduit par une méningite, une méningo-encéphalite parfois par une

méningo-encéphalomyélite.

L’atteinte encéphalique peut intéresser n'importe quel territoire et réaliser différents
tableaux neurologiques tels un syndrome pyramidal, un syndrome cérébelleux ou cochléo-
vestibulaire.

L’atteinte médullaire reste rare surtout comme localisation unique.

La neuropathie périphérique : n'a été rapporté que rarement, il s’agit de polynévrite ou

de paralysie faciale.
Les manifestations psychiatriques : sont possibles dans la MB, mais difficile a dissocier

des conséquences socioprofessionnelles d’'une maladie chronique invalidante.

3-5-Latteinte pleuro-pulmonaire :

Elle consiste essentiellement en des infiltrats, avec ou sans pleurésie.
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L’aspect clinique de I’atteinte pleuro-pulmonaire est dominé par I’hémoptysie qui est
grave et souvent fatale. Cependant la toux, I’expectoration, la dyspnée d’effort et les douleurs
thoraciques sont des signes qui doivent attirer I’attention chez les patients porteurs de la MB.

II faut cependant éliminer une pathologie embolique, vasculaire pulmonaire ou une
surinfection a germes opportunistes favorisée par les traitements, avant d’en accepter

|’autonomie.

3-6-L atteinte digestive :

Elles ressemblent aux lésions des maladies inflammatoires chroniques de I’intestin.

Les signes fonctionnels ne sont pas spécifiques : nausées, ballonnements, éructations,
diarrhée, anorexie et rectorragie sont possibles. Radiologiquement les lésions les plus trouvées
sont les floculations anormales de la baryte, I'épaississement des plis muqueux et la dilatation
segmentaire de I'intestin gréle avec stase.

Quelques cas de pancréatites ont été rapportés.

3-7-L’atteinte cardiaque :

Elles touchent les trois tuniques (23) : /a myocardite, dont on peut rapporter les troubles
de rythmes; endocardite avec valvulopathie aortique ou mitrale; /Jes endocardites
fibroblastiques parfois compliquées de thrombus intra cavitaires (24,25). Les péricardites
peuvent étre inaugurales, volontiers récidivantes, elles ont été également décrites associées a

une coronaropathie.

3-8-L’atteinte rénale :

Elle est exceptionnelle et n’a fait I'objet que de quelques publications rapportant des
lésions de glomérulopathie proliférative ou de dépots amyloides (26). Toutefois, chez des sujets
asymptomatiques, la pratique systématique de la ponction-biopsie rénale a pu mettre en
évidence des dépots glomérulaires mésangiaux et extra membraneux de C3, parfois associés a

des dépots d’'IgA, d’IgG ou de C3 et une inflammation des artéres interlobulaires.
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4. Les manifestations vasculaires de la maladie de Behcet :

L’atteinte vasculaire dite « Angio-Behcet » fait toute I'originalité de cette affection car elle
survient chez les sujets jeunes, souvent de sexe masculin, sans facteur de risque vasculaire
associé. Le tropisme vasculaire de la MB, a été signalé par Adamantiades en 1946. L’atteinte
vasculaire touche aussi bien les veines que les artéeres de tout calibre. Elle revét une gravité

particuliere, puisqu’elle engage aussi bien le pronostic vital que fonctionnel.

4-1-L’atteinte veineuse :

L’atteinte veineuse intéresse aussi bien les veines superficielles que profondes.

a. Les phlébites superficielles :

Elles sont fugaces, souvent difficiles a distinguer des nodules dermo-hypodermiques.

Leur siege de prédilection est le territoire des saphénes, a un degré moindre I'abdomen,
le membre supérieur (MS) favorisé par les piglires veineuses fréquentes.

L’inflammation peut intéresser soit un segment de la veine ou la totalité d’une saphéne
pouvant s’étendre aux collatérales, mais souvent elle est discréte se limitant a de simple macules
rouges, arrondies ou ovalaires de quelque centimétre de diametre, légerement sensibles,

pouvant étre confondues avec un érythéme noueux.

b. Les thromboses veineuses profondes des membres :

Les TVP dans la MB concernent toutes les veines de I'organisme a des degrés de gravité
différents.

Les membres inférieurs sont le siége de prédilection de ces thromboses. Elles siegent
essentiellement au niveau des territoires fémoraux et fémoro-iliaques.

Ces thromboses sont d’installation d’autant plus insidieuse que leur siege est profond.

Les thrombophlébites surales, souvent d’apparition brutale, s’opposent aux localisations
profondes des gros troncs qui se manifestent par un simple cedéme du membre, sans signes

inflammatoires.
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Le membre supérieur peut étre concerné le plus souvent par I'atteinte sous-claviére ou
axillaire.

L’extension ces thromboses aux troncs caves est fréquente.

c. Thromboses de la veine cave inférieure (TCI):

Peuvent se manifester cliniquement par un tableau complet comprenant une circulation
collatérale de la paroi abdominale avec une stase veineuse des MI voire une phlébite a bascule.
Elle peut s’accompagner d’un tableau fébrile avec des douleurs lombaires et inguinales irradiant
vers les membres inférieurs.

L’extension aux veines rénales est rare mais possible.

d. Thromboses de la veine cave supérieure (TCS):

L’atteinte de la VCS succede habituellement a la thrombose d’un gros tronc des MS, elle
peut s’associer a une thrombose cave inférieure.

Elles peuvent étre bien tolérées et évoluer a bas bruit, mais elles peuvent aussi se
manifester par un syndrome cave supérieur avec circulation veineuse collatérale thoracique ou
cervico-faciale et cedéme en pélerine. Elles peuvent méme donner lieu a des douleurs
thoraciques, une fiévre, un épanchement pleural, un chylothorax ou chylopéricarde et peuvent se
compliquer d’'une hémoptysie par rupture des veines bronchiques.

L’association de la thrombose de la VCS et d’anévrysmes artériels pulmonaires réalise le

syndrome de Hugues-Stovin.

e. Lesthromboses des veines sus-hépatiques ou syndrome de Budd-Chiari:

Les veines sus-hépatiques peuvent étre concernées par la thrombose réalisant un SBC.
Leur thrombose est soit isolée ou associée a une thrombose cave inférieure ou supérieure. La
gravité de cette lésion est liée au degré de la déchéance hépatique ou a la survenue
d’hémorragie par rupture de varices cesophagiennes. La fréquence des cas autopsiés authentifie

la gravité du pronostic, le décés étant lié a une insuffisance hépatique aigue.
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La thrombose des veines viscérales est exceptionnellement rapportée dans la littérature
(27). Linfarctus entéro-mésentérique veineux par thrombose de la veine mésentérique est

possible dans la MB mais rare.

f. Les thromboses des veines cérébrales:

Ont une sémiologie stéréotypée: céphalées, cedémes papillaire bilatéral et élévation de la
pression du LCR. Les thromboses intracraniennes sont responsables du tiers des tableaux
neurologiques observés. Leur visualisation est plus facile par I'imagerie en résonance

magnétique avec ses possibilités d’angiographie.

4-2-Les atteintes artérielles :

la MB est une vascularite systémique pouvant toucher les artéres de tout calibre : Les
gros troncs sont plus volontiers atteints que les artéres distales et font que la maladie de Behcet
peut revétir 'aspect d’'une maladie de Takayashu (28, 29).

Les complications artérielles sont de 2 types : les Iésions anévrysmales et les occlusions
artérielles qui sont parfois associées. La présentation clinique est polymorphe selon la

topographie du vaisseau atteint.

a. Lesanévrysmes :

Peuvent étre spontanés ou provoqués par un traumatisme ou une ponction artérielle et
peuvent étre uniques ou multiples et étagés. Les anévrysmes sont souvent symptomatiques avec

des complications plus graves en raison du risque de rupture.

a-1 Les anévrysmes de I’aorte :

Le premier cas d’anévrysme de |'aorte lors des complications artérielles de la MB a été
décrit au niveau de I'aorte abdominale chez un homme de 38 ans par Mishima en 1961 (30).
Les manifestations cliniques des anévrysmes de I’aorte abdominale sont celles des anévrysmes
d’autres étiologies. Le syndrome principal est la douleur abdominale généralement sourde,

irradiant en arriére, vers les lombes et le bassin. La sémiologie douloureuse peut étre mal
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interprétée et prise pour des douleurs digestives apparemment banales ou lombalgies.
Cependant la douleur est souvent absente. Lorsqu’elle est présente, I'anévrysme est suspect de
fissuration. Il peut étre palpable sous forme de masse abdominale pulsatile et expansive. Il peut
s’accompagner de signe de compression nerveuse ou veineuse. Les anévrysmes de l'aorte
thoracique sont tres rares et se manifestent par des douleurs thoraciques et peuvent donner lieu
a un syndrome de compression médiastinale avec cedéme en pélerine, une toux, une dyspnée,

une dysphagie, une voix bitonale et un syndrome de Claude Bernard Horner.

a-2 Les anévrysmes de I’artere pulmonaire :

Les anévrysmes artériels pulmonaires semblent étre des lésions trés évocatrices de la MB.
Ils siegent habituellement sur les gros troncs proximaux. Il s’agit souvent d’anévrysme unique
mais une atteinte multiple ou bilatérale est possible. Les signes respiratoires sont presque
toujours présents ; I’hémoptysie constitue le signe révélateur, elle est récidivante pendant
plusieurs mois voire plusieurs années. Une hémoptysie massive fatale révélant la maladie de
Behcet en post mortem est possible.

IIs peuvent se manifester également par des douleurs thoraciques, une toux irritative ou
une dyspnée ; mais peuvent étre asymptomatique et découverts fortuitement sur la radiographie

thoracique et confirmé facilement par I’angiographie pulmonaire et la TDM.

a-3 Les anévrysmes de I’artére fémorale :

L’artére fémorale semble étre le troisieme siege de prédilection des anévrismes au cours
la maladie de Behcet. Cliniquement, I’anévrysme de I’artére fémorale peut se manifester par
I’apparition d’une tuméfaction siégeant sur le trajet artériel, le plus souvent au niveau de I'aine.
La survenue d’une thrombose de |'anévrysme est révélée par la survenue d’un syndrome

d’ischémie aigue.
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a-4 Les autres anévrysmes périphériques :

Les anévrysmes de I'artére poplitée :

C’est la 4éme localisation de prédilection des anévrysmes au cours de la maladie de
Behcet. La 1 ére observation a été rapportée en 1968 par Enoch et Coll (30) chez un jeune
garcon de 16 ans qui a développé une ischémie du membre MI gauche et chez qui I’angiographie
a révélé un anévrysme de I’artére poplitée gauche.

Les anévrysmes de l'artére iliaque :

De nombreux auteurs considérent I'artére iliaque comme le second siege préférentiel des
anévrysmes périphériques au cours de la maladie de Behcet aprés I'artére fémorale.

Les anévrysmes de [l'artére tibiale : L’artere tibiale semble peu concernée par les lésions
anévrysmales au cours de la MB.

Les anévrysmes des artéres du membre supérieur : Les anévrysmes artériels sont
nettement plus fréquents au Ml par rapport au MS.

Les anévrysmes des troncs supra-aortiques : lls sont exceptionnellement rapportés.

b. Les occlusions artérielles :

b-1Les occlusions des artéres pulmonaires :

Les occlusions artérielles pulmonaires au cours de la MB sont dues a une atteinte pulmonaire
primitive mais aussi a des thrombo-emboles a partir des veines périphériques. Ces thromboses
peuvent se recanaliser sans laisser de séquelles, entrainer des infarctus pulmonaires, ou créer une

dilatation en amont de la thrombose pour laisser la place a un anévrysme.

b-2 Les occlusions de I’artére sous-claviére :

Se manifestent par des paresthésies plus rarement par une claudication intermittente et
par la disparition des pouls aux MS. Elle s’accompagne dans certains cas d’un syndrome de

Raynaud.
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b-3 Les autres artéres périphériques :

— Les arteres des membres : Les troncs artériels des membres sont plus
concernés par les occlusions que les arteres viscérales.

— L’artere carotide : C’est une localisation rare des occlusions artérielles au
cours de la maladie de Behcet.

— L’artéere rénale : L’occlusion de I’artére rénale se manifeste par la survenue
d’une hypertension artérielle chez un sujet jeune sans facteurs de risque.

— L’artére mésentérique et l'artére cérébrale : de rares cas ont été décrits
dans la littérature.

L’aorte :

Contrairement aux lésions anévrysmales, les lésions occlusives sont exceptionnelles.

5. DIAGNOSTIC :

En absence d’un test biologique de diagnostic, la maladie est évoquée devant une série
de criteres, les plus utilisées actuellement sont ceux du groupe international d’étude sur la
maladie de Behget (tableau IX).

Ces critéres requierent comme critere majeur la présence d’une aphtose buccale (au
moins 3x/année), associé a au moins 2 critéres mineurs parmi lesquels on trouve les ulcérations
génitales récurrentes, les lésions oculaires, les Iésions cutanées et le test pathergique positif.

Récemment, ces critéres de classification ont été révisés (tableau XX). Ces criteres,
appliqués sur un vaste nombre de patients (2556), permettent d’améliorer a la fois la sensibilité
(évaluée a 94.8%) et la spécificité (évaluée a 91.8%) du diagnostic de la MB.

En pratique courante, il faut rester critique vis-a-vis de ces critéres. lls ne tiennent en
particulier pas compte de la présence de plusieurs manifestations cliniques fréquentes et
importantes de la maladie de Behcet, en particulier les manifestations articulaires,

neurologiques, digestives et vasculaire.
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Tableau IX: Critéres de classification de la maladie de Behcet, proposés
par I'International Study Group for Behget’s Disease

— Aphtose buccale récidivante :

- 3 types: majeur, mineur, herpétiforme,
- > 3 poussées/an,

- observé par un médecin ou le patient.

+ au moins 2 des critéres suivants:
-Ulcérations génitales récidivantes ou Iésions cicatricielles
observées par un médecin ou le patient.
- Lésions oculaires:
o uvéite antérieure, uvéite postérieure, hyalite a la lampe a fente,
o vasculite rétinienne observée par un ophtalmologue.
- Lésions cutanées:
o érythéme noueux, pseudofolliculite, Iésions papulo-pustuleuses,
o nodules acnéiformes observés par un médecin en dehors de l'adolescence ou d’un
traitement corticoide.
- Test pathergique cutané positif:
o lu par un médecin aprés 24-48h.

Tableau X: Nouveaux critéres de classification de la maladie de Behcet

Aphtose orale 1 point (critére obligatoire)
Aphtose génitale 2 points

Lésions cutanées 1 point

Atteinte oculaire 2 points

Test pathergique positif 1 point

Diagnostic établi si >3 critéres positifs
La MB est maintenant mentionnée dans la derniere nomenclature des vascularites Chapel

Hill et classée dans les vascularites des vaisseaux de taille et de type variables.
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Grands vaisseaux

oyens vaisseaux
M

Petits vaisseaux

Vaisseaux de
tailles variables

Vasculite d'un

organe

Vaseulite associée a
une maladie systémique

Vasculite liée 4 une
étiologie probable

Tableau XI: Nomenclature des vasculites proposée

par la Conférence de Consensus de Chapel Hill 2012

Dénominations CHCC 2012

Artérite de Takayasu

Artérite gigantocellulaire (GCA)

Polyartérite noueuse

Maladie de Kawasaki

Lié aux ANCA (AAV)
a) Polyangéite microscopique (MPA)

b) Granulomatose avec polyangéite (GPA)
(anciennement maladie de Wegener)

c) Granulomatose avec éosinophile et polyangéite
(EGPA) (anciennement maladie de Churg et Strauss)

Lié aux dépéts de complexes immuns

a) maladie des anticorps antimembrane

basale glomérulaire (GBM)

b) Vasculite cryoglobulinémique

c) Vasculite a IgA (maladie d'Henoch Schénlein)
d) Vasculite urticarienne hypocomplémentémique
(vasculite anti-Cl q)

Maladie de Behget

Syndreme de Cogan

Limplication du systéme doit étre mentionnée
dans le nom (par exemple: vasculite primitive
du systéme nerveux central...)

Par exemple: vaseulite lupique, vaseulite
rhumatoide

Lié i I'hydralazine, panartérite noueuse
associée a I'hépatite B, aortite syphilitique...

Aspects Ages de début

Souvent granulomateuse, touchant l'aorte Souvent avant 50 ans

et ses branches principales

Souvent granulomateuse, touchant |'aorte et ses
branches principales. Cellules géantes souvent
observées sur les biopsies de GCA actives

Souvent aprés 50 ans

Artérite nécrosante des vaisseaux de moyen et petit calibres sans
glomérulonéphrite, sans vasculite dans les artérioles capillaires ou
veinules et pas associée aux ANCA

Artérite touchant les vaisseaux de moyen Principalement chez

et petit calibres les enfants
Vasculite nécrosante, avec peu ou pas de dépét

de complexes immuns, associée aux ANCA 50-60 ans
(MPO ou PR3). Il existe des vasculites 3 ANCA

séronégatives si les patients remplissent les 40-50 ans
critéres de vasculite a ANCA sans retrouver

d'ANCA (par exemple: pas détectés par les

techniques actuelles) 40-60 ans

Dépéts d'immunoglobulines et/ou du complément dans la paroi des
vaisseaux, touchant principalement les vaisseaux de petit calibre.
Les glomérulonéphrites sont fréquentes. L'implication artérielle est
moins fréquente que dans les vasculites 8 ANCA

Aphtose orale et génitale récurrente, avec lésions inflammatoires
cutanées, neurclogiques, articulaires, du tube digestif et/ou oculaires.

Lésions inflammatoires oculaires (kératite interstitielle, épisclérite,
uvéite) et de |'oreille interne

Certains patients vont développer une atteinte vasculitique dans un
autre organe, ce qui en fait une vasculite systémique

MPO: myélopéroxidase; ANCA: anticorps antineutrophiles cytoplasmatiques; PR3 : antiprotéinase-3.

6. TRAITEMENT :

Vue I’absence d’études contrélées, aucun consensus n’existe pour le traitement de la MB

qui reste toujours symptomatique et discutée au cas par cas.

De nombreux outils thérapeutiques sont disponibles mais il n'y a pas de consensus

thérapeutique précis.
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Le traitement repose, comme dans les autres vascularites, sur la corticothérapie qui reste

la pierre angulaire du traitement et /ou les immunosuppresseurs.

6-1-Traitement des manifestations autres que vasculaires au cours de la MB : tableau XI1I

Manifestations cliniques Traitements proposés

Manifestations cutanéo-muqueuses  Traitement local :
Corticoides
Sucralfate
Lidocaine
Traitement per os :
Colchicine
Dapsone
Thalidomide
Azathioprine
Rebamipide

Manifestations articulaires Anti-inflammatoires non stéroidiens
Colchicine
Corticoides a faible dose (20 mg/j)

Uvéite antérieure Traitement local :
Mydriatiques/cycloplégiques (pour prévenir les synéchies iridocristaliniennes)
Collyres ou injections sous-conjonctivales de prednisolone ou de dexaméthasone
Traitement par voie générale :
Colchicine
Prednisone (0,5 mg/kg/j en cas de poussées aigués)
Méthotrexate (7,5 & 20 mg,/semaine si corticorésistance)

Uvéite postérieure Traitement local :
Collyres de prednisolone ou de dexaméthasone
Triamcinolone acétonide en injection intravitréenne en cas d'0CM
Traitement par voie générale :
Bolus intraveineux de méthylprédnisolone (1 g/j pendant 3 jours) puis prédnisolone (1 a 2 mg/kg/j per os)
Immunosuppresseurs :
Cyclophosphamide en bolus IV mensuel
0u Aziothropine per os
Ou Cyclosporine A per os
0Ou Chlorambucil per os
0Ou Thalidomide per os
FK-506 (tacrolimus) per os
IFN-a en injections sous-cutanées
Infliximab en perfusions IV

Manifestations neurologiques Bolus intraveineux de méthylprédnisolone (1 g/j pendant 3 jours) puis prédnisolone (1 a 2 mg/kg/j per os)
Cyclophosphamide en bolus IV mensuel
Azathioprine per os
Méthotrexate per os
Chlorambucil per os

Thromboses veineuses profondes Héparine en IV ou en SC et antivitamine K
Prednisone per os
Azathioprine per os
Cyclophosphamide en bolus IV mensuel (thrombose des veines caves)
Aspirine per os (50 a 200 mg/j) ?
Dipyridamole ?

Anévrysmes artériels Corticoides + Cyclophosphamide en bolus IV

Entéro-Behcet Corticoides per os ou IV
Azathioprine per o5 ?
Cyclophosphamide en bolus Iv ?
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6-2-Traitement de I’angio-Behcet :

Pour I’atteinte veineuse au cours de la MB, les attitudes thérapeutiques ne découlent pas
d’études randomisées ou comparatives. Il s’agit le plus souvent d’études rétrospectives et
observationnelles.

Il se dégage cependant clairement que les cas de thromboses doivent bénéficier d’un
traitement visant a réduire I'inflammation pariétale.

Une corticothérapie orale (0,5 a 0,7 mg/kg par jour) permet de réduire rapidement les
symptomes cliniques. Elle peut étre précédée dans les tableaux aigus, inflammatoires et graves,
par un bolus de methylprednisolone (1 g/j pendant trois jours) (31).

L’adjonction d’immunosuppresseur a type d’azathioprine en cas d’atteinte récidivante
des membres inférieurs, voire d’emblée dans des cas de thrombose extensive, de thrombose
cave ou de thrombose cérébrale permet de réduire le nombre et le risque de récidive (32,33,34).
Ces données sont appuyées par les études ayant montrées que la prise au long cours
d’azathioprine ou de cyclosporine, pour des indications autres, réduit I’'incidence des
thromboses veineuses au cours du suivi de la MB (35,36).

Dans les tableaux cliniques d’emblée sévéres (syndrome de Budd-Chiari, thrombose
porte..), le cyclophosphamide mensuel peut étre préféré en premiere intention, relayé aprés 6 a
12 mois par 'azathioprine. La durée du traitement immunosuppresseur n’est pas consensuelle,
variant généralement entre trois et cing ans.

Le traitement anticoagulant est toujours proposé d’emblée pour une durée totale non
codifiée. Le bénéfice d’une telle thérapeutique n’est pas démontré, d’autant que le risque
d’embolie pulmonaire est minime et que les anomalies de I’hémostase ne sont pas au premier
plan dans les thromboses au cours de la MB.

Ainsi, les derniéres recommandations de I'EULAR dans la prise en charge de la MB ne
préconisent pas la prescription systématique des anticoagulants dans ces cas (31).
L’apport de la co/chicine dans cette indication n’est pas étudié.

En cas d’atteinte artérielle occlusive ou sténosante, un traitement médical est souvent

suffisant, associant corticoides (1 mg/kg/j), anticoagulant et/ou antiagrégants plaquettaires. Les
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immunosuppresseurs (azathioprine) peuvent étre indiqués en cas de lésions occlusives séveres
et récidivantes (31).

La chirurgie n’est indiquée qu’en cas d’échec du traitement médical avec des Iésions
ischémiques menacantes.

La chirurgie vasculaire est, en revanche, indiquée le plus souvent en urgence dans les
formes anévrismales. Elle fait appel a des précautions techniques particulieres du fait du risque
élevé de complications postopératoires rapportées (37,38).

Un traitement médical périopératoire associant corticoides et immunosuppresseurs
(cyclophosphamide, puis azathioprine pour une durée de trois a cing ans) a bien montré une
réduction des récidives postopératoires et des complications a long terme (39,40).

Récemment, wun traitement endovasculaire a été proposé comme une alternative
thérapeutique intéressante de ces formes (41,42). Cette méthode ne peut se concevoir sans un

traitement médical de fond (corticoides + immunosuppresseurs) associé.

Il. Discussion de nos résultats :

1. EPIDEMIOLOGIE:

1-1-Age :

L’age moyen de début de la maladie dans notre série est de 30,42 ans, proche de celui
rapporté dans la série de Benouna-Biaz (30ans) (43), il est de 31,7 ans dans la série de
Benamour (44), de 32,7 ans dans la série de Hamzaoui (45).

La maladie semble s’installer plus tardivement dans la série japonaise (35,7 ans) (46) et
plus précocement dans les séries Turque (25,6 ans) (47), Allemande (24,5ans) (48) et Coréenne
(28,8 ans) (49).

Dans notre série, I’dge moyen de I'apparition de I'angio-Behcet (AB) est de 34,20 ans,
résultat proche de ceux retrouvés dans la littérature : 29,4 ans dans la série B. Ben Dhaou (50)

et al et 33ans dans celle de S. Ketari Jamoussi (51).

- 43 -



1-2-Sexe

Dans notre série, il s’agissait de 38 hommes et de 11 femmes, donc on note une nette
prédominance masculine avec un sexe ratio H/F de 3,4.

Cette prédominance masculine, aussi importante, a été observée dans les séries de Gurler
(sexe ratio H/F : 5,02) (47), de Lansari (sexe ratio H/F: 8) (52), et de Ben Dhaou (sexe ratio
H/F : 9,3) (50).

Pour R. Klii et al (53) et de Filali Ansary (54), cette prédominance masculine est
respectivement de 4,1 et 3,26, proches du résultat trouvé dans notre série.

La prédominance masculine semble stable au fil des années au Maroc (44,54) et en
Tunisie (45). Contrairement au Japon et en Turquie, ol le sex-ratio est entrain de baisser avec
une tendance a I’égalisation.

Le sexe semble moduler le mode d'expression et la sévérité de la MB. Ainsi, le sexe
masculin est unanimement admis comme facteur de mauvais pronostic (55,56,57). En effet,
plusieurs études confirment la grande sévérité des formes masculines significativement

associées a la thrombose veineuse, et a une grande mortalité (9,45,58).

1-3-Les formes familiales :

Elles sont tres fréquentes chez les coréens (15,4 %), et la série turque (7, 3%), moins
fréquentes chez les chinois et les japonais (2,2 - 2,6 %).

Au Maroc, la fréquence des formes familiales est faible, estimée a 5,6 % dans la série de
Benamour portant sur 673 cas (59), de 3,7 % dans celle de Filali-Ansary (54) et de 3,3 % dans
celle de Benouna-Biaz (43). Dans notre série, nous avons relevé un seul cas familial, soit 2%.

En Tunisie on en trouve 7,7% dans la série de B’chir Hamzaoui (45) et 2 % dans celle de
Hamza (9).

L'existence de formes familiales conforte la théorie selon laquelle la maladie de Behcet

survient sur un terrain génétique particulier.
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2. LES MANIFESTATIONS NON VASCULAIRES DE LA MB:

2-1-Les manfestations cutanéo-muqueuses :

Elles ont marqué I'entrée dans la maladie dans 64 % des cas de notre série.

Dans la série de Gurler, I'aphtose buccale a été inaugurale dans 86,5% des cas sur une

série de 2147 patients (47).

Tableau Xl : Comparatif des différentes manifestations cutanéo-mugqueuses de la MB :

Série Aphtose | Aphtose Pseudo Erythéme Lésions Aphtose
buccale génitale folliculite noueux Acnéiformes Cutanée
Notre série
(49cas) 100% 71% 69% 33% 10% 6%
Benamour
(316 cas) 100% 85,6% 57% 23% - _
H ui
<sa]r3§::) 100% 87,5% 67,6 % 17,5 % 7,9 % 4,4 %
Turki
(4uOrOIcas) 99,4 % 0% 75 % 8% = -
B
(1alnSgScas) 97,5% 56,7 37,4% 55,3% 10,9%
Gurle
(ZI:r47rcas) 100% 88,2% - 56,8% - -

2-2-Les manifestations oculaires :

La fréquence des atteintes oculaires se situe entre 40 et 70% (45,54, 60,61,62).

Dans notre série, elle a été retrouvée chez 22% des cas. Ces manifestations isolées ou

associées aux signes cutanéo-muqueux ont inauguré la maladie chez 4 patients (36%).

Tableau XIV : Comparaison des différentes manifestations oculaires.

- p . Uvéite Uvéite ;
Série Fréquence Uvéite totale . . L. Vascularite
antérieure postérieure
Notre série 22% 36% 18% 0% 18%
Maaouni 59,2 % - 22,5% 15,3% 21,66%
Filali 50,61% - 20,37% 14,81% 11,11%
Benamour 72% 47% 32% 15% 28%

— 45 -




Filali Ansary (54), dans une série de 162 patients, I'atteinte oculaire a été observée chez
82 d’entre eux (50,61%), et les manifestations oculaires avaient inauguré la maladie chez 13

patients (15%).

Pande, sur une série de 58 patients, a remarqué que |’atteinte oculaire était inaugurale

dans environ 12% des cas.

2-3-L’atteinte articulaire :

Elle a été retrouvée chez 10 patients, soit 20% des malades de notre série.
Cette atteinte était inaugurale dans 2 cas (20%).
Dans la série de Maaouni (63), elles ont été notées chez 11% des cas ; et elles étaient

aussi présentes dans la série de Benamour chez 60% des cas (44).

Tableau XV : Comparaison des différentes manifestations articulaires.

Série Arthralgie Arthrite Sacro-iliite Enthésopathie
Notre série 80% 10% 20% 10%
Filali (49) 89% 28,8% 2,7% 1,4%
Hamzaoui (44) 50,9% 14% 1,4% 0,4%
Ait Badi (61) 81% 19% 7,5% 5%

2-4-1_"atteinte neurologique :

La fréquence de I’atteinte neurologique au cours de la MB est diversement appréciée. Elle
varie de 2 a 48 % (55) avec une moyenne de 15,25 % selon la population étudiée, le recrutement
des séries et I'inclusion ou non des céphalées isolées.

Elouahabi et al. rapporte 17 observations d’HTIC en rapport avec une MB sur un total de

111 cas d’HTIC isolées, en 14ans.

2-5-L’atteinte cardiaque :

Dans la série de G. Geri et al. (65), 'atteinte cardiaque était inaugurale de la MB chez 17

ptients (32,7%). Les différentes atteintes cardiaques étaient:

Péricardite (38,5%), atteinte valvulaire (26,9%), thrombose intracardiaque (19,2%).

- 46 -




Dans une étude de S. Bellakhal et al. (66), on a rapporté 7 observations de péricardite
dans une cohorte de 480 patients. La péricardite a inauguré le tableau clinique dans 2 cas et elle a
été révélée par des douleurs thoraciques associées a une dyspnée d’effort dans la majorité des cas.

Dans notre série, on rappelle le cas de tamponnade qui a été la cause du décés de notre

malade.

2-6-L’atteinte digestive :

Dans notre série on a relevé 3 cas (6%) d’atteinte digestive dans le cadre de la MB.

Dans les séries japonaises les signes digestifs ont été signalés dans 50% des cas, alors
gue dans la série iranienne de Gharibdoost (67) I’atteinte digestive a été estimée a 10%.

Filali Ansary (54), dans sa série de162 cas, en a relevé 8 cas (5%), ce qui est proche de

nos résultats.

2-6-L’atteinte rénale:

Les lésions parenchymateuses rénales au cours de la MB sont dominées par I'amylose,
53 observations ont été rapportées dans la littérature (68). La fréquence de I’amylose dans la MB
varie de 0,5 % (69) a 3 % (70).

La fréquence de I'amylose rénale dans les néphropathies associées a la MB est variable :
une fois sur 4 biopsies rénales (25 %) rapportées par El Ramahi (71) et 3 fois sur 6 (50 %) dans la
série de K. Zahiri et al. (72). Elle semble étre liée a la durée prolongée de la MB (69,73).

Outre I'amylose, I'atteinte rénale au cours de la MB peut comporter une néphropathie
glomérulaire de type varié. Les glomérulopathies les plus fréquentes sont représentées par les
glomérulonéphrites prolifératives et les glomérulonéphrites a dépots mésangiaux d’lg A (74).
Dans la série de K. Zahiri et al, on a observé 2 cas de glomérulonéphrite segmentaire et focale
(GNSF). La GNSF se caractérise par une prolifération endocapillaire segmentaire et focale pouvant
s’accompagner d’une prolifération extra-capillaire.

Dans notre série, on rapporte un seul cas d’atteinte rénale avec des lésions de

glomérulo-néphrite membrano-proliférative et des dépots mésangiaux d’lg G.
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3. LES MANIFESTATIONS VASCULAIRE DE LA MB :

La fréquence des manifestations vasculaires qui est sujet de notre étude est trés variable
d’une série a 'autre: 13% dans la série de Tohmé (75), 62% dans la série de Filali (54), 28,5 %
dans la série de Klii (53), 22,78% dans la série de Benamour (44) et 33% dans la série de Ketari
Jamoussi (51). Elle est de 37% dans notre série.

Dans une étude faite en 1997, sur 2147 turcs ayant la MB, la prévalence des atteintes
vasculaires était de 16,8% et le risque de développer des manifestations vasculaires était 5 fois
plus important chez I’lhomme ayant la maladie que chez la femme (47).

Une fréquence significativement plus élevée de I’atteinte vasculaire chez ’lhomme a été
retrouvée dans plusieurs études. Pour Filali Ansary (54) cette prédominance masculine n’est
autre que le reflet de la prépondérance de la maladie chez le sujet de sexe masculin.

Notre étude portant sur une série faite de 49 cas d’Angio-Behcet parmi 132 patients
atteints de la maladie de Behcet, a relevé la présence de :

— 5 cas de phlébites superficielles.

— 39 cas de thromboses veineuses profondes.
— 12 cas d’anévrismes artériels.

- 2 cas de faux anévrismes.

— 2 cas d’occlusions artérielles.
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Tableau XVI : Fréquence des manifestations vasculaires selon les séries d’Angio- Behcet.

. Thrombose | Thrombose , . Faux
. . Atteinte . . Anévrysme | Occlusion ,
Série j veineuse veineuse L. L. anévrysme
vasculaire . artériel Artérielle L.
superficielle | profonde artériel
Not ari
otre ~ serie 37% 10,2% 79,5% 24,4% 4% 4%
(n=49)
Benamour
22,7% 25% 80.5% 2.7% 1% -
(n=72)
Filali 62% 13% 94% 9% 4% .
(n=_|o_|) (o] (o] (o] (o] (o]
M .
aaouni 30% 32% 62% 4% 2% -
(n=50)
Sagdic (76
agdic (76) - 7.6% 65% 9,6% 19% B,
(n=52)
Tohmé
° 13% 11 % 72% 5,5% 27.7% -
(n=180)
Gurler
16,8% 63,4% 54,3% 6% 1% -
(n=36]) (o] (o] (o] (o] (o]
Hamzaoui
25% 8% 97.7% 15% 5% -
(nh=132)

3-1-Atteinte veineuse :

a. Epidémiologie :

Sa prévalence est trés variable d’un pays a I'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 entre 25 et

45% en Tunisie (77,45), 23% en Algérie (78) et 20 a 55% au Maroc (59, 79). Dans une série

francaise portant sur 106 cas de thromboses veineuses (35%), pres de la moitié des patients sont

d’origine d’Afrique du nord (80). Cette prévalence est plus basse en Turquie (47) et au Liban (75)

(17 et 13%) et est encore plus basse dans les populations asiatiques non arabes, comme le Japon

et la Corée dont elle est respectivement de 7 et de 12 %.

Dans notre série I’atteinte veineuse recouvre 81% des atteintes vasculaires, résultat

similaire a celui de klii (81%) (53) et proche de ceux de Kabbaj (85%) (81), de Ketari Jamoussi

(90%) (51) et de Lansari 100% (52).
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Nous rappelons que selon notre étude I’dge moyen des patients au moment de
I’apparition de I’atteinte veineuse était de 33,66ans avec des extrémes de 16 et 55ans ; le délai
moyen entre les premiers signes de la maladie et la survenue de I'atteinte veineuse était de 5ans et
I'atteinte veineuse a inauguré la maladie dans 9 cas. Le délai entre les premiers signes de la

maladie et la survenue de I'atteinte veineuse a varié entre 0 et 19 ans avec une moyenne de 5ans.

Selon I’étude tunisienne de Sonia Ketari Jamoussi, I’ldge moyen des malades au moment de
I’apparition de I’atteinte veineuse était de 32,25 ans avec des extrémes allant de 17 a 56,66 ans.
Le délai moyen d’apparition de I'atteinte veineuse par rapport au début de la maladie était de
4,11 ans avec des extrémes allant de 0 a 23,75 ans ; et |'atteinte veineuse a inauguré la maladie

dans 10 cas (51).

Sur 100 cas, Wechsler rapporte 10% des cas avec manifestations veineuses inaugurales et
20% des cas ou l'atteinte veineuse a inauguré la maladie concomitamment a d’autres

manifestations (44,82).

b. Type et siege de I’atteinte veineuse :

b-1 Phlébites superficielles

Retrouvées chez 10% de nos malades.

Dans la série de Filali, les thromboses veineuses superficielles ont été signalées chez
12,9% des patients parmi 101 présentant une atteinte vasculaire (54).

Tohmé a rapporté des thromboses superficielles chez 11 % des malades avec atteinte
vasculaire (75).

Dans la série de Hamzaoui (132 cas), les phlébites superficielles ont touché 8% des
malades (45), alors qu’elles ont représenté 10,6% de tous les malades (2147 cas) et 63,4% des

malades avec atteinte vasculaire (361 cas) dans la série de Gurler (47).
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Le territoire des saphénes est le siege préférentiel des phlébites superficielles mais
parfois elles peuvent atteindre les territoires des veines du membre supérieur et des veines
cérébrales ou des veines de ’abdomen.

Ce type de phlébites a touché le membre inférieur dans tous les cas de notre série. Nos

résultats sont similaires a ceux de Sagdic (76) et Benamour(44).

b-2 Thrombose veineuse profonde des membres inférieurs :

Tout comme les phlébites superficielles, les thromboses veineuses profondes
prédominent au niveau des membres inférieurs.
53% des localisations veineuses profondes ont intéressé le membre inférieur dans notre
série, touchant :
< L’axe veineux fémoro-iliaque dans 18 cas.

< La veine poplitée dans 16 cas.

Parmi 197 malades ayant la thrombose veineuse profonde, Gurler a noté des I'atteinte du
membre inférieur chez 154 patients soit 78% des cas.

Dans la série de Hamzaoui (45), les TVP au niveau des membres inférieurs concernaient
110 patients parmi 129 cas ayant ce type d’atteinte veineuse soit 85% des cas, ce méme
pourcentage a été trouvé également dans la série de Sagdic (76).

Cette prédilection au niveau du membre inférieur a été notée aussi dans la série de Turki

(83).
b-3 Thromboses du systéme cave :

Les thromboses caves correspondent a la deuxieme localisation de I’atteinte veineuse par
leur fréquence au cours de la MB.

Elles sont rapportées dans 2 a 10% des cas de MB (84,85) et regroupent pres d’un quart
des cas des manifestations thrombotiques.

Filali Ansary avait observé 11 cas de thromboses de la VCS et 8 cas de thrombose de la

VCI parmi 101 cas ayant I'atteinte vasculaire (50).
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Hamzaoui a rapporté la thrombose cave inférieure associée a des thromboses des
membres inférieurs chez 16 patients. La thrombose cave supérieure a été diagnostiquée chez 11
patients sur une série de 129 cas d’atteinte veineuse (45).

Dans la série de Sagdic de 52 cas d’angio-Behcet, on a trouvé 4 cas de thrombose cave
supérieure et 1 cas de thrombose cave inférieure (76).

Nous rappelons que :

-Dans notre série, on a noté 5 cas de thrombose de la VCS:

Elle s’est manifestée par un syndrome cave supérieur qui a représenté un des modes de
révélation de la MB chez 4 de nos patients, alors que dans le 5¢me cas |’atteinte veineuse était
tardive par rapport aux autres atteintes.

-La thrombose de la VCI était présente chez 8 patients, dont 5 ayant des thromboses des
membres inférieurs.

Pour certains auteurs la thrombose cave inférieure résulterait d’une extension
progressive de la thrombose a partir du réseau veineux profond des MI (9).

Il est a noter que I'association de thrombose cave supérieure et inférieure n’est pas rare

dans la littérature (81) ce qui est le cas chez 2 de nos patients.

b-4 La thrombose des veines sous claviéres :

Elle a été diagnostiquée chez 3 malades de notre série. Une atteinte associée des troncs
veineux innominés et de la veine cave supérieure a été signalée chez les trois patients. Il s’agit
vraisemblablement d’une extension.

Sonia Ketari Jamoussi a rapporté un seul cas de thrombose de la veine sous claviere
parmi 110 atteintes veineuses (51) et Filali Ansary en a rapporté deux cas sur une série de 101

cas de thrombose veineuse (54).

b-5 Syndrome de Budd —Chiari :

5 cas de nos malades ont eu une thrombose des veines sus hépatiques, isolée dans 3 cas

et associée a une thrombose de la VCI dans 2 autres cas.
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Parmi 197 localisations veineuses, Gurler a noté un seul cas de thrombose des veines
sus—hépatiques isolée dans un cadre de SBC (47).

Dans la série marocaine de Filali Ansary, on en a rapporté également 1 seul cas (54), mais
cette fois associée a une thrombose de la veine porte, qui s’est révélée par un syndrome

d’hypertension portal.

b-6 Thromboses veineuses cérébrales :

Elles ont été rapportées dans approximativement 18 a 33% des cas des atteintes
neurologiques de la MB dans les principales grandes séries, plus fréquemment dans certaines
séries du Moyen Orient et en France (86). Le sinus longitudinal supérieur est le plus
fréquemment touché, suivi, par ordre de fréquence décroissante, par le sinus transverse, les
veines cérébrales profondes et le sinus caverneux (87). En effet, dans notre série, les sinus
longitudinal supérieur et transverse ont été touchés.

Les manifestations cliniques sont généralement celles d’HTIC d’installation subaigué ou
chronique dans la majorité des cas. Malgré les progrés de I'imagerie, un certain nombre de
patients continue a se présenter avec des signes d’HTIC sans aucun signe de thrombose
veineuse sur le scanner ou l'angio-IRM ; ils sont considérés atteints d’HTIC idiopathique sans

éliminer formellement une TVC posant un probléme thérapeutique.
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Tableau XVII: Type et siége de I’atteinte veineuse profonde.

Sieége de la Thromboses
9 TVP des Thrombose Thrombose Thrombose des . .
TVP . des veines Veines L.
membres cave cave veines sous ., Autres localisations
PP L . P - sus cérébrales
.. inférieurs supérieure inférieure claviere _
Série hépatiques
Not ari Vei j laire (4,7%
otre serie 539% 8% 12 ,5% 4,7% 8% 4,7% eines jugulaire (4,7%)
(39cas) Tronc veineux innominé (4,7%)
Filali Veines du membre supérieur (2%)
65,3% 10,9% 7,9% 3,9% 1% 25,7% Tronc veineux innominé (7,9%)
(101 cas) .
Veine porte (2,9%)
Hamzaoui -
85, 3% 8,5% 12,4% - 2, 3% -
(129 cas)
. Veine rénale (2,8%)
Turki i i i
80,3% - - - 7% - Veines jugulaire (1,4%)
(71 cas) . . .
Tronc veineux innominé (4%)
Veines du membre supérieur (1%)
Gurler 78% Veine rénale (0,5%)
14,7% 3% 1% 0,5% 0,5% . )
(197 cas) Veine jugulaire (0,5%)
Tronc veineux innominé (1%)
Sagdic 74% 10% 2,5% )
(39 cas) 0 ) 07
Tohmé 1% 11.7% _ 6% 11.9% Tronc veineux innominé (6%)
(17cas)
Sonia Ketari Veines du membre supérieur (0,9%)
Jamoussi 81% 0,9% 1,8% 0,9% 11,9% 2,7% Veine jugulaire (1,8%)
(110cas) Tronc veineux innominé (0,9%)
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c. Caractere des thromboses veineuses :

Le caractére extensif et récidivant des thromboses veineuses au cours de la maladie de
Behcet est déja mis en évidence dans plusieurs études.

De méme, La diffusion des thromboses veineuses a I'ensemble des territoires veineux
transparait clairement dans nos résultats confirmant le caractére ubiquitaire de I'atteinte
veineuse et le tropisme veineux de la maladie.

En effet, 3 cas de thromboses de la veine cave supérieure se sont étendus aux veines
sous clavieres et aux troncs veineux innominés, 5 cas de thromboses des veines du Ml se sont
étendus a la VCI.

Le caractére adhérant du thrombus sur une paroi siege d’une vascularite inflammatoire
rendant les thromboses vasculaires peu emboligénes (78) au cours de la MB semble
apparemment se confirmer ; en effet nous n’avons décelé qu’un seul cas d’embolie pulmonaire

dans notre série.

3-2-Atteinte artérielle :

a.Epidémiologie :

% Fréquence

L’atteinte artérielle touche 4 a 17 % des patients selon les séries (75, 88, 89, 90, 91). Elle
est probablement sous-estimée puisque dans une série autopsique japonaise, on retrouvait une
atteinte artérielle chez 34 % des 170 patients (92).

Elle a été trouvée chez 11 de nos patients soit 22 % des cas.

Dans notre série, on note que l'atteinte artérielle au cours de la MB est de loin moins
fréquente que I'atteinte veineuse. Cette prédominance de l'atteinte veineuse n'est pas retrouvée
dans les études publiées préalablement au Japon (92), en Amérique du Nord (93) et en Europe ou
les lésions veineuses étaient moins fréquentes que les Iésions artérielles.

Une incidence égale des diverses atteintes a été observée par Ko et al. (veineuse : 36 % ;

artérielle : 33 % ; les 2 types : 30 %) (8).
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Kabbaj et al. a rapporté I'atteinte artérielle dans 10% des cas (81), Hamzaoui dans 17%
des cas(45), Tohmé dans 28% des cas (75), Ben Dhaou dans 7,5% des cas (50), Hamza et al. dans

2,2 %, des cas (94) et M. Moudati et al. dans14,05 % des cas (95).

<% L’dge moyen des patients lors du diagnostic de |'atteinte artérielle est de 37ans

avec des extrémes de 17 et 56 ans, et le délai de son apparition par rapport au
début de la maladie est de 8,6 ans en moyenne dans notre série.

La majorité des publications trouve une grande fréquence des atteintes artérielles dans la
3eme gt 4éme décade (96).

Dans la série de R. Klii la moyenne d’dge au moment de I'atteinte artérielle était de
33,8ans et le délai son apparition était de 6 ans par rapport au début de la MB avec des
extrémes de 2 et 12 ans. (97).

L’age moyen des patients était de 29,8 ans et la période de latence moyenne entre les
premiers signes de la maladie et la lésion artérielle était de 6,52 ans dans la série de M. Moudati
et al. (95).

Classiguement, l'atteinte artérielle est plus tardive que l'atteinte veineuse a laquelle elle
est souvent associée. Alors que dans notre série, I'atteinte veineuse n’a précédé I'atteinte
artérielle que chez 2 patients.

Selon notre étude, I'atteinte artérielle n’a inauguré la maladie en aucun cas, alors que
selon I'étude de Hamzaoui, elle en était révélatrice chez deux patients par des anévrismes
artériels. Urayama a rapporté une observation ou la MB a été révélée par un anévrisme de |'aorte

abdominale (18).

b. Type de I’atteinte artérielle :

Dans notre série, nous avons rapporté 12 cas d’anévrismes, 2 cas de faux anévrismes et
2 cas d’occlusions artérielles.

L’atteinte artérielle était unique dans 9 cas, et multiple dans 2 cas.
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Les occlusions artérielles, moins fréquemment signalées au cours de la MB que les
anévrismes (9), sont plus fréquentes dans la série de Tohmé (10 occlusions artérielles et un seul
anévrisme artériel) que dans celles de Le Thi Huong et al. (18) et de Ko et al (8).

Gurler, a rapporté 22 atteintes anévrismales et 6 occlusions artérielles parmi 361 patients
ayant une atteinte vasculaire (47).

Hamzaoui a noté 15% de lésions anévrismales et 5,3% d’occlusions artérielles parmi 132
malades présentant des atteintes vasculaires ; 3,8% des malades avaient a la fois une atteinte
anévrismale et une occlusion artérielle (45).

Filali Ansary a relevé neuf cas d’anévrismes et quatre cas d’occlusion artérielle sur une

série de 101 patients (54).

c. Siége de I'atteinte artérielle :

Les lésions artérielles se situent préférentiellement sur les gros troncs plutdt que sur les
artéres distales de calibre réduit. Il s'agit le plus souvent de lésions anévrysmales qui ont

facilement tendance a la rupture et qui récidivent fréquemment apres l'ablation chirurgicale (98).

c-1 Les anévrysmes :

Dans notre série, 12 localisations anévrismales ont été diagnostiqués :
— 6 anévrismes des arteres pulmonaires.
— 3 anévrismes de I'aorte abdominale sous rénale.
— 1 anévrisme de I'artére poplitée gauche.
— 1 anévrisme de I'artere iliaque primitive droite.

— 1 anévrisme de ’artére sous claviere droite.

Dans les différentes séries, /‘aorte et l'artére pulmonaire sont les siéges de prédilection
de I'atteinte anévrismale au cours de la MB (96). Dans notre série faite de 12 localisations
anévrismales, on rapporte : 3 anévrismes siégeant au niveau de l'aorte abdominale et 6 au

niveau des arteres pulmonaires.
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Lakhanpal a rapporté dans sa série autopsique, 10 cas d’anévrismes de I'aorte
abdominale parmi 57 lésions artérielles. Les anévrismes de |'aorte thoracique sont plus rares que
les sous-rénaux : 6 cas sur 39 rapportés par Hamza (94).

Dans la série de Hamzaoui, les anévrismes artériels, totalisant 21 localisations
prédominant sur les artéres pulmonaires (14 patients) et I'aorte abdominale (quatre patients).
Les autres localisations étaient : I'artere fémorale superficielle (un patient), le tronc artériel
brachiocéphalique (un patient) et I’artére poplitée (un patient) (45).

Gurler, dans sa série de 15 patients atteints d’anévrysmes artériels, a rapporté 4 cas
d’anévrysme aortique abdominal, et 4 cas également d’anévrysme de I’artere pulmonaire (47).

Selon I’étude de Sagdic, parmi les 5 cas d’anévrysme artériels, 4 touchaient les arteres

pulmonaires (76).

< Autres localisations anévrismales :

Dans notre série, les anévrismes des arteres périphériques sont largement dominés par
ceux des membres inférieurs: 1 cas d’anévrysme de l'artére iliaque primitive et 1 cas
d’anévrysme de I'artére fémorale ; en plus de I’atteinte de I'artére sous claviere.

Hamzaoui a rapporté un cas d’anévrisme de l'artére fémorale superficielle, un cas au
niveau de [‘artére poplitée et 1 cas d’anévrysme de tronc artérie/ innominé, parmi 21
localisations anévrismales.

Les atteintes anévrismales des arteres viscérales restent exceptionnelles dans la
littérature (99,100). C. Hafsa (101) a rapporté un cas d’anévrisme mésentérique supérieur révélé
par des douleurs abdominales diffuses.

Morimoto (102) a décrit le seul cas d’anévrisme de [‘artére mésentérique inférieure sur
maladie de Behcet.

Les anévrismes du tronc ceeliaque sont encore plus rares, le premier cas ayant été décrit
par Hassen Khodja en 1991(103). En 2009, une étude marocaine d’A. Azghari et al. (104) a été

publiée, rapportant 2 cas d’anévrysme du tronc ceeliaque révélant la MB.
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De rares cas d’anévrisme de [artére rénale ont été décrits. Enfin, un cas fatal d’anévrisme
rénal associé a un anévrisme de 'aorte thoracique a été publié par Planer (105).

Les atteintes anévrismales des troncs supra-aortiques (754) sont dominées par |’atteinte
carotidienne : les observations de Bouarhroum (5 cas) représentent plus du quart des cas publiés
dans la littérature (106). Leur rupture est loin d’étre exceptionnelle. lls ont par ailleurs tendance
a augmenter rapidement de volume, entrainant une compression des éléments nerveux de
voisinage et des voies aériennes.

Tuzun a décrit un cas d’anévrisme carotidien rompu et opéré avec succes (107), Park en a
rapporté un cas révélé par un accident neurologique (108). Sraieb (109) a décrit en 1999 un cas
d’anévrisme de la sous-claviére droite avec paralysie récurentielle opéré avec succes.

Gurer (110) a rapporté un cas d’anévrisme de /‘artére vertébrale traité par ligature apres

échec d’un traitement endoluminal.

Tableau XVIII: Fréguences des différentes localisations anévrismales selon les séries

Siége Notre série | Hamzaoui | Tohmé | Hamza Filali Gurler

Aorte abdominale 3 4 0 2 1 4
Artére pulmonaire 6 14 0 2 6 4
Artére iliague primitive 1 0 0 1 0 2
Artére iliague externe 0 0 0 1 0 0
Artére fémorale 0 1 0 0 1 7
Artére poplitée 1 1 0 0 0 0
Artére axillaire 0 0 0 0 0 0
Artére humérale 0 0 0 0 0 0
Artére radiale 0 0 1 0 0 0
Artére sous claviére 1 0 0 1 1 1

Tronc artériel innominé 0 1 0 1 0 0
Artére carotide 0 0 0 0 0 1

Artére cérébrale 0 0 0 0 0 0
Artére rénale 0 0 0 1 0 0
Total 12 21 1 9 9 15
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c-2 Les faux anévrysmes :

Parmi les lésions retrouvées dans notre série, on a noté 2 cas de faux anévrysmes :

— 1 faux anévrysme de I'artére fémorale superficielle droite.

— 1 faux anévrysme de I’artére iliaque droite.

L’atteinte artérielle dans la MB se caractérise par la fréquence relativement élevée de faux
anévrysmes qui seraient assimilables a ['hypersensibilité cutanée a la piqlre traduisant
I’hyperergie qui caractérisent la maladie.

Dans la littérature, on parle surtout des cas de pseudo-anévrysmes induits.

I. Ben Ghorbel et al. Ont rapporté 2 cas de faux anévrysmes iatrogénes, un touchant
I’artere carotide primitive gauche deux mois aprés une ponction accidentelle, et un autre sur la

partie terminale de I'artére humérale droite suite a des prélévements sanguins (111).

c-3 Les occlusions artérielles

Les occlusions artérielles au cours de la maladie de Behcet sont nettement moins
fréquentes que les anévrysmes (107,112) : 2 cas dans notre série :
— une occlusion de 'artere axillaire droite.
- une occlusion de I'artere iliaque droite chez un des patients ayant un anévrysme
aortique.

Ces lésions sont rarement symptomatiques grace au développement d'une circulation
collatérale de qualité, Toutefois des manifestations a type d'insuffisance artérielle des membres
inférieurs peuvent étre notées. (28)

Dans la littérature, les artéres des membres inférieurs semblent étre le siége de
prédilection des occlusions artérielles.

D’aprés une étude de Tohmé, ce type d’atteinte artérielle a surtout intéressé les Ml et les
arteres cérébrales (75).

Hamza a rapporté 43 localisations aux arteres des membres dont 23 occlusions au niveau
des arteres des membres inférieurs et 20 au niveau des membres supérieurs (9).

Urayama et al. rapporte 4 cas d’occlusions des artéeres tibiales et radiales (81).
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Selon I’étude de Hamzaoui, les occlusions artérielles, observées chez sept patients,
siégeaient aux arteres pulmonaires (trois patients), artere poplitée (un patient), artére iliaque
externe (un patient), artére fémorale superficielle (un patient), aorte sous-rénale, artéres iliaques
et artere rénale (un patient chacune) (45).

Au cours de la maladie de Behcet, les obstructions artérielles pulmonaires sont dues soit
a des embolies a point de départ périphérique soit a des thromboses (113). Le diagnostic est
suspecté sur des données cliniques et paracliniques et facilement confirmé par un angio-scanner
pulmonaire.

Zaoui et al. a rapporté 30 obstructions artérielles pulmonaires parmi 60 cas de
manifestations pulmonaires au cours la maladie de Behcet.

Les occlusions de l'artére sous claviére : constituent un autre siege de prédilection apres
les arteres pulmonaires (108, 114).

Une sténose de l'artere sous-claviere, qui s’est manifestée par une claudication du
membre supérieur, a été observée chez une des malades de Tohmé (75).

Parmi 41 localisations artérielles, Shimizu a rapporté 6 occlusions de l'artére sous
claviere et un seul anévrisme (115).

Dans notre série on ne rapporte aucun cas d’occlusion de I'artére pulmonaire ou de

I’artere sous claviere.

% Les autres localisations :
Les occlusions de /a carotide sont rares au cours de la maladie de Behcet.
En effet, dans sa revue de littérature Hamza en a rapporté 3 cas, dont deux avaient des
thromboses de [I'artere carotide commune et un de [l'artéere carotide interne.
Des lésions occlusives des artéres rénales, se manifestent par la survenue d’une hypertension
artérielle chez un sujet jeune sans facteurs de risque.
Tohmé a rapporté un cas de thromboses des artéres rénales, alors que Lakhanpal en a

rapporté 3 cas .Shimizu, Hamza et Parck ont noté un seul cas chacun.
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En 1984, Parck a rapporté le premier cas de thrombose de /‘artére mésentérique
supérieure.

Hassan Khodja et al. (103) a rapporté un deuxiéme cas de thrombose des arteres
mésentériques supérieure et inférieure. Deux autres cas ont été notés par Wechsler et al. et
Mercié et al. (116).

Aucune atteinte occlusive de /‘aorte n’a été observée dans notre série. En effet, elle n’est
pas fréquente, seulement 2 cas ont été rapportés a travers la revue de la littérature.

Une association des deux lésions, occlusives et anévrismales n’est pas rare ; elle a été

représentée dans notre série par un seul cas.

Tableau XIX : Siege des occlusions artérielles.

Siege Notre série Shimizu Godeau Hamzaoui
artéres pulmonaires 0 4 6 3
Artére Sous-claviére 0 6 2 0
Radiale 0 2 0 0
Artére Poplitée 0 0 0 1
Artére fémorale 0 2 4 1
Artére tibiale 0 2 2 0
Artére iliaque 1 0 0 2
Artére axillaire 1 0 0 0
Artére rénale 0 0 2 1
Aorte abdominale 0 0 1 1
Artére cérébrale 0 0 0 0
Artére carotide 0 2 0 0
Artére hypogastrique 0 0 1 0
Artére mésentérique supérieure 0 0 1 0
Total 2 18 19 9

d. Caractéristiques de I’atteinte artérielle :

% Lésions anévrismales .

Elles ont comme particularités d'étre plurifocales (117) et d'engager le pronostic vital (118).

- 62 -



Le réle direct du traumatisme est souligné dans quelques cas (119) : telle que les points
de ponction artérielle pour artériographie, ou pour prise de gaz du sang, canulation, ou lors de
traumatisme.

Dans notre série, on a noté un seul cas d’atteinte anévrismale multiple touchant 5
localisations au niveau de des artéeres pulmonaires.

La présence de lésions anévrismales représente une urgence chirurgicale (96,120). Leur
évolution rapide vers la rupture étant la régle, sans que la taille de I’anévrisme ne soit considérée
comme un facteur prédictif (120).

Les anévrismes artériels constituent une cause importante de décés dans la MB et la
mortalité par rupture est estimée a 60 % chez les porteurs de ces anévrismes selon Urayama
(121, 122).

La survenue d’une complication artérielle ne semble pas en rapport avec I’dge, le sexe, la

durée d’évolution, la clinique ou le traitement suivi (96).

% Lésions occlusives :

Ces lésions peuvent étre multiples et étagées ; d’apres Tohmé, une de ses malades avait
en méme temps 6 lésions artérielles sténosiques ou occlusives touchant notamment l'inter-
ventriculaire antérieure de I’artére coronaire et les arteres rénales.

Elles sont plus fréquentes chez la femme. Dans la série de Tohmé 70% des occlusions
artérielles ont touché des femmes (75), par contre dans notre série les occlusions artérielles ont

touché les hommes dans tous les cas.

3-3-Traitement:

Dans notre série :
Les corticoides ont été administrés dans tous les cas.
Le recours & /‘anticoagulation a base d’héparine avec chevauchement par les AVK a eu

lieu chez tous les malades présentant une thrombose veineuse profonde.
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L’administration des immunosuppresseurs a été réalisée chez 37 patients résistants aux
corticoides et /ou avec un pronostic vital soit 28 patients qui avaient des thromboses veineuses
profondes et 9 patients ayant des anévrismes artériels.

Le recours a la colchicine a été nécessaire chez tous les malades.

Le traitement des thromboses veineuses profondes au cours de la maladie de Behcet
demeure controversé. La plupart des auteurs recommandent |'utilisation des anticoagulants a
doses curatives (117) alors que d’autres évitent leur emploi seuls et les associent aux corticoides
a cause de leur inefficacité pour certains et du risque de saignement di a I'inflammation de la
paroi vasculaire pour d’autres (123).

Au cours des thromboses veineuses récidivantes et progressives et des veines caves, il
est recommandé d’associer les corticoides et/ou les immunosuppresseurs (cyclophosphamide ou
azathioprine) aux anticoagulants ou aux antiagrégants plaquettaires an cas de thromboses
artérielles (123, 124,125,126).

La chirurgie devrait étre réservée aux embolies pulmonaires massives, car il s’agit d’un
geste délicat avec risque de récidive (127,128).

La prise en charge des anévrismes artériels dans le cadre de la MB, reste délicate et sous risque.

Le traitement chirurgical par résection de I'anévrisme ou son exclusion par un pontage
prothétique est souvent indiqué a cause du risque de saignement majeur causé par leur rupture.
Mais, cette chirurgie est souvent compliquée par I'apparition de faux anévrismes anastomotiques
et le lachage des sutures di a la réaction inflammatoire de la paroi vasculaire en rapport avec
I’hypersensibilité aux points de piqlre caractéristique de la maladie de Behcet.
Signalons que dans une expérience du service de médecine interne de I'h6pital de Rabta en
Tunisie (129), plusieurs anévrismes artériels de différentes tailles et localisations ont
complétement disparu par un traitement médical associant de la prednisone a fortes doses au
cyclophosphamide en bolus IV mensuels.

On réserve la chirurgie en premiere intention aux anévrismes fissurés, rompus ou de

taille > 6 cm.
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De nouvelles méthodes de traitement par voie endovasculaire sont de plus en plus
employées. Elles reposent sur I'exclusion de I’anévrisme a I'aide d’une prothese introduite par
voie fémorale et fixée aux parois artérielles d’amont et d’aval a [I'aide de stents.
Ces procédures permettent certes de réduire les risques de la chirurgie conventionnelle, mais
leurs résultats a long terme demeurent indéterminés (130,131).

Enfin, I'administration de corticoides et d’immunosuppresseurs en post-opératoire
semble nécessaire et efficace contre les récidives des anévrismes artériels et I’association
d’anticoagulants ou d’antiagrégants plaquettaires permet de prévenir les thromboses (121). Le
cas particulier des anévrismes secondaires aux ponctions ou aux cathétérismes artériels, ne fait
pas I’objet de consensus. Néanmoins, nous pensons que la prescription d’une corticothérapie en
bolus IV durant 3 jours (avant, pendant et aprés la ponction ou I’exploration) a permis dans
plusieurs cas de prévenir I’apparition de tels anévrismes chez quelques patients.

Dans I'étude d’Aline Tohmé, la colchicine et les anticoagulants furent suffisants chez 5
malades ayant eu une thrombose veineuse des membres mais les corticoides ont été nécessaires
dans 1 cas et ont été associés au chlorambucil dans un autre afin d'améliorer les signes
cliniques. Les malades ayant eu les thromboses caves et les Iésions artérielles extra cérébrales
ont été traités d'emblée par l'association corticoides, immunosuppresseurs et anticoagulants
avec une amélioration clinique progressive nette sur une période de 18 mois, dans 2 des 3 cas
de syndrome cave supérieur (le premier ayant été perdu de vue)

En cas d’atteinte artérielle occlusive ou sténosante, un traitement médical est souvent
suffisant, associant corticoides (1 mg/kg/j), anticoagulant et/ou antiagrégants plaquettaires. Les
immunosuppresseurs (azathioprine) peuvent étre indiqués en cas de lésions occlusives sévéres
et récidivantes (31).

La chirurgie n’est indiquée qu’en cas d’échec du traitement médical avec des lésions

ischémiques menacantes.
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3-4-L.’évolution :

Le pronostic vital au cours de la M.B est exceptionnellement mis en jeu. La mortalité est
faible, estimée a 3-4%. Cette mortalité est en rapport avec I’atteinte artérielle anévrismale (aorte,
artéeres pulmonaires, artéres cérébrales), exceptionnellement thrombotiques (artéres
pulmonaires), la perforation intestinale et I’atteinte du systeme nerveux central.

Dans notre série I’évolution a court terme des thromboses veineuses profondes et
superficielles a été favorable pour tous les patients avec seulement 6 cas de récidive : deux au
méme territoire veineux et quatre nouvelles localisations thrombotiques.

Les patients qui ont présenté des occlusions artérielles ont bien évolué alors que
I’évolution des atteintes anévrismale a été marquée par un seul cas de récidive chez le patient
ayant une atteinte anévrismale multiple des artéres pulmonaires.

Le seul décés dans notre série était secondaire a une tamponnade.

Dans une cohorte de 817 patients de D. Saadoun et al. les principales causes de décés
comportaient les atteintes des gros vaisseaux (les anévrysmes artériels et le syndrome de Budd-
Chiari) dans 38,9 % des cas (132).

Dans une étude tunisienne rétrospective de Kechaou et al, incluant 13 patients ayant une
atteinte vasculaire intéressant le réseau veineux dans 10 cas : thrombose veineuse profonde des
membres inférieurs (9 cas), thrombose de la veine cave inférieure (1 cas) et thrombose veineuse
cérébrale (1 cas) et le territoire artériel dans 3 cas : une thrombose artérielle du membre inférieur droit
dans un cas, d’anévrysmes des artéres pulmonaires dans un cas et de I'aorte abdominale dans un cas,
tous les patients étaient traités par CTC orale a la dose de 0,5 mg/kg/j associée a une anticoagulation
par AVK et I’évolution était favorable dans tous les cas ; une récidive de thrombose veineuse était
rapportée chez un seul malade et aucun cas d’embolie pulmonaire n’a été noté (133).

Dans la série de Hamzaoui, parmi 519 patients de MB, 13 patients (2,3 %) sont décédés. Les
causes du déces étaient des hémoptysies foudroyantes (deux patients), un syndrome de Budd-chiari
aigu (un patient), une atteinte neurologique parenchymateuse du tronc cérébral (cing patients), 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 précisée chez un patient (45).
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Les manifestations vasculaires de la maladie de Behcet, sont des atteintes assez
fréquentes dans notre contexte. Elles se manifestent surtout par des thrombophlébites, le plus

souvent multifocales et de caractére peu emboligéne.

Leur survenue chez le sujet jeune sans facteur de risque vasculaire avec un tableau

clinique trompeur peut étre a I'origine d’un retard diagnostique.

L’atteinte artérielle, moins fréquente, pose des problémes thérapeutiques en raison du

caractére récidivant pouvant engager le pronostic vital.

Le pronostic des atteintes vasculaires dans la maladie de Behcet dépend d’un diagnostic
précoce et d'un traitement quelque fois agressif mais surtout long, nécessitant une éducation du

patient.
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ANGIO-BEHCET

La fiche d’exploitation
A-IDENTITE:
Nom : prénom :
Age : Sexe : F M
Origine géographique :
B-ANTECEDENTS:
Personnels: -Médicaux :
-Chirurgicaux :
Familiaux : présence de cas similaire dans la famille :
Autres :
C-CIRCONSTANCES DU DIAGNOSIC :
-Date de début des symptomes :
-Circonstances:
D-LES DONNEES SUR LA MALADIE DE BEHCET DANS SA FORME VASCULAIRE :
-Date de d’apparition de I’atteinte vasculaire :
Atteinte veineuse :
= Thrombose :

-Superficielle: -localisation :
-Profonde: -localisation :
= Autres :
Atteinte artérielle :
e Thrombose: -localisation :
= Anévrysme: -localisation :
= Sténose: -localisation :
= Autres :
Traitement .
» COLCHICINE:

» CORTICOTHERAPIE:

> IMMUNOSUPPRESSEURS :
-Cyclophosphamide

- Azathioprine

-Chlorambucil

-Cyclosporine

ANTICOAGULANTS:

> ANTI AGREGANTS PLAQUETTAIRES:

» ANTI INFLAMMATOIRES NON STEROIDES:
» INTERVENTION CHIRURGICALE:

Y

=type :
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> AUTRES :
Evolution:
> Durée du suivi :
> Perdu de vue :
> Profil évolutif :
Amélioration: Stabilisation: Rechute:
Déces: Cause:
E-LES AUTRES FORMES DE LA MALADIE DE BEHCET :
A/ MANIFESTATIONS CUTANEO-MUQUEUSES:
a- Muqueuses:
-Aphtose buccale: -Nombre d’épisodes par an :
-Aphtose génitale: -Nombre d’épisodes par an :
-Autres localisations:
b- Cutanées :
Lésions spontanées :
= Pseudofolliculite:
= Erythéme noueux:
= Lésions acnéiformes:

Lésions provoquées :
= Hypersensibilité cutanée non spécifique (test pathergique):
c- Autres lésions cutanéo-muqueuses:
B/ MANIFESTATIONS OPHTALMIQUES:
a-AV: OD: 0G:
b- Segment antérieur : oD oG
= Iridocyclite :
= Tyndall chambre antérieure:
= Hypopion:
= Synéchies iridocristalinienne:
= Séclusion pupillaire:
= Cataracte :
c-Segment postérieur:
= Hyalite:
= Choriorétinite:
= Hémorragies rétiniennes:
= Ischémie rétinienne:
= Vascularites rétiniennes:
= Maculopathie:
= (Edeme papillaire:
= Atrophie optique:
d- Autres :
C/ MANIFESTATIONS ARTICULAIRES:
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a- Périphériques:

b- Axiales:

c- SPA:

Arthralgies:
Arthrite:

Rachis :
Sacro-iliaque:

D/ MANIFESTATIONS CARDIAQUE:

Péricardite :

Endocardite :

Myocardite:

Atteinte coronarienne:
Thrombose intracardiaque:

E/ MANIFESTATIONS NEUROLOGIQUES ET PSYCHIATRIQUES:

Céphalées :
H.T.I.C:
Epilepsies :

Déficit neurologique: =>Type:

Syndrome pyramidal:
Syndrome cérébelleux:
Atteinte des paires craniennes:
Méningite:

Encéphalite:
Méningo-encéphalo-myélite:
Thrombophlébites cérébrales:
Neuropathie périphérique:
Troubles psychiatriques:
Autres :

F/ MANNIFESTATIONS DIGESTIVES:

Douleurs abdominales:
Diarrhée:

Rectorragies:

Aphte cesophagien:
Aphte gastroduodénal:
Aphte iléal :

Aphte colique :

Aphte rectal :

Autres lésions :

G/ ATTEINTES PLEUROPULMONAIRES ET MEDIASTINALES:

Hémoptysie:
Dyspnée :

-Siege :
-Siege :
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* Douleurs thoraciques:
= Pleurésie:
* Infarctus pulmonaire:
= Anévrysme pulmonaire:
» Adénopathies médiastinales:
= Autre atteinte:
H/ MANIFESTATIONS RENALES
= Hématurie:
= Protéinurie:
* Syndrome néphrotique:
= Néphropathie glomérulaire:
=  Amylose :
I/ MANIFESTATIONS GLANDULAIRES :
= Orchiépididymite:
= Gougerot-Sjogren:
= Parotidite:
= Autres:
BILAN PARACLINIQUE:
> NFS:
> Bilan inflammatoire :
-VS
- CRP
_Fg
> Bilan d’hémostase :
TP
-TCA
> Bilan rénal
-Urée
-Créatinine
> Radiographie thoracique :
» HLAB5I:
> Autres explorations selon le type d’atteinte :
TRAITEMENT:
» COLCHICINE:
» CORTICOTHERAPIE:
- IMMUNOSUPRESSEURS:
-Cyclophosphamide
—-Chlorambucil
-Cyclosporine
- Azathioprine
> ANTICOAGULANTS :
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> ANTI AGREGANTS PLAQUETTAIRES:
> ANTI INFLAMMATOIRES NON STEROIDES:
> INTERVENTION CHIRURGICALE:
>type :
> AUTRES :
EVOLUTION:
> Durée du suivi :
» Perdu de vue :
> Profil évolutif :
Amélioration : Stabilisation : Rechute :
Déces: Cause:
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Résumé

La maladie de Behcet est une vascularite systémique, dont I’étiologie reste obscure. Les
atteintes oculaires, cutanées, articulaires, neurologiques et vasculaires restent les plus
importantes.

Nous rapportons une série de 49 cas atteints de maladie de Behcet, présentant des
manifestations vasculaires, colligés au service de Médecine Interne du CHU Mohammed VI de
Marrakech.

La majorité de nos patients, d’age moyen de 34ans, sont de sexe masculin. En outre un
seul cas familial était noté. Les manifestations veineuses, siégeant essentiellement au niveau des
membres inférieurs (thromboses profondes et superficielle) étaient retrouvées chez 40 patients
(81%). L’age moyen des patients lors de I'apparition de I’atteinte veineuse était de 33,66 ans.
L’atteinte artérielle survenant plus tardivement (I’Age moyen est : 37ans) a concerné 11 patients
(22%). On avait noté 12 atteintes anévrismales, 2 cas de pseudo anévrismes et 2 cas d’occlusions
artérielles.

Le recours aux corticoides était nécessaire dans tous les cas en association avec d’autres
thérapeutiques: anticoagulants, colchicine, immuno-suppresseurs.

Quant a I’évolution, elle a été favorable pour la majorité des patients. On rapporte un seul
déces dans notre série, il s’agit d’un patient décédé par tamponnade. Notre étude confirme que
I’atteinte vasculaire au cours de la maladie de Behcet, se manifeste surtout par des
thrombophlébites. L'atteinte artérielle, moins fréquente, pose des problémes thérapeutiques en

raison du caractere récidivant pouvant engager le pronostic vital.
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Summary

Behcet's disease is a systemic vasculitis, whose etiology remains obscure. The ocular,
cutaneous, articular, neurological and vascular involvements are the most important.

We report a series of 49 cases with vascular events of Behcet disease, collected at the
department of Internal Medicine in the university hospital Mohammed VI of Marrakech. Most of
our patients, whose average age is 34, are male. Moreover, one family case was noted.

The venous involvements, serving mainly the lower limbs (deep and superficial
thrombosis) were found in 40 patients (81%). The average age of patients at the onset of venous
events was 33,66 vyears. The arterial involvement which occurs later (average age: 37 years),
concerned 11 patients (22%).We noted 12 aneurysmal injuries, 2 cases of pseudo aneurysm and
2 cases of arterial occlusion.

The use of corticoids was necessary in all cases in combination with other therapeutics:
anticoagulants, colchicine, immuno-suppressive.

The evolution was favorable for most patients. Only one case of death is reported in our
series, it was the patient who died by pericardial tamponade. Our study confirms that the
vascular involvement of Behcet's disease is manifested primarily by thrombophlebitis. The
arterial involvement, less frequent, raises therapeutic problems because of its reccurence can be

life threatening.
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