
 
 



 
 

 
 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

سبحانك لا علم لنا "  

 إلا ما علمتنا

"إنك أنت العليم الحكيم     
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UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT     
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT 

 
 
DOYENS HONORAIRES : 
1962 – 1969 : Professeur Abdelmalek  FARAJ     
1969 – 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH     
1974 – 1981 : Professeur Bachir LAZRAK     
1981 – 1989 : Professeur Taieb CHKILI     
1989 – 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI    
1997 – 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI    
2003 – 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI 
 
 
 
 

ADMINISTRATION : 
Doyen    :    Professeur Mohamed ADNAOUI    
Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines  
Professeur Mohammed AHALLAT 
Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération   
Professeur Taoufiq DAKKA   
Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques à la Pharmacie   
Professeur Jamal TAOUFIK 
Secrétaire Général : Mr. Mohamed KARRA  
   

1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS 
ET 

PHARMACIENS   

PROFESSEURS : 
 
 

Décembre 1984 
Pr. MAAOUNI Abdelaziz    Médecine Interne – Clinique Royale 
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi   Anesthésie -Réanimation 
Pr. SETTAF Abdellatif    pathologie Chirurgicale 
 

Novembre et Décembre 1985 
Pr. BENSAID  Younes    Pathologie Chirurgicale 
 
Janvier, Février et Décembre 1987 
Pr. CHAHED OUAZZANI Houria   Gastro-Entérologie     
Pr. LACHKAR Hassan     Médecine Interne 
Pr. YAHYAOUI Mohamed    Neurologie 
 
Décembre 1988 
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib  Chirurgie Pédiatrique 
Pr. DAFIRI Rachida     Radiologie 
 

Décembre 1989  
Pr. ADNAOUI Mohamed    Médecine Interne –Doyen de la FMPR 
Pr. CHAD Bouziane     Pathologie Chirurgicale 

 



 
 

 

Pr. OUAZZANI Taïbi Mohamed Réda  Neurologie 
 
Janvier et Novembre 1990 
Pr. CHKOFF Rachid     Pathologie Chirurgicale 
Pr. HACHIM Mohammed*    Médecine-Interne 
Pr. KHARBACH  Aîcha    Gynécologie -Obstétrique 
Pr. MANSOURI Fatima    Anatomie-Pathologique 
Pr. TAZI Saoud Anas     Anesthésie Réanimation 
 
Février Avril Juillet et Décembre 1991 
Pr. AL HAMANY  Zaîtounia   Anatomie-Pathologique 
Pr. AZZOUZI Abderrahim    Anesthésie  Réanimation –Doyen de la FMPO 
Pr. BAYAHIA Rabéa     Néphrologie 
Pr. BELKOUCHI  Abdelkader   Chirurgie Générale 
Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif  Chirurgie Générale 
Pr. BENSOUDA  Yahia    Pharmacie galénique 
Pr. BERRAHO Amina    Ophtalmologie 
Pr. BEZZAD Rachid     Gynécologie Obstétrique 
Pr. CHABRAOUI Layachi    Biochimie et Chimie 
Pr. CHERRAH  Yahia    Pharmacologie 
Pr. CHOKAIRI Omar     Histologie Embryologie 
Pr. KHATTAB Mohamed    Pédiatrie 
Pr. SOULAYMANI Rachida    Pharmacologie – Dir. du Centre National PV 
Pr. TAOUFIK Jamal Chimie thérapeutique V.D à la pharmacie+Dir du 

CEDOC  
 
 
Décembre  1992 
Pr. AHALLAT Mohamed    Chirurgie Générale V.D Aff. Acad. et Estud 
Pr. BENSOUDA Adil    Anesthésie Réanimation 
Pr. BOUJIDA Mohamed Najib   Radiologie 
Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza   Gastro-Entérologie 
Pr. CHRAIBI  Chafiq     Gynécologie Obstétrique 
Pr. DEHAYNI Mohamed*    Gynécologie Obstétrique 
Pr. EL OUAHABI Abdessamad   Neurochirurgie 
Pr. FELLAT Rokaya     Cardiologie 
Pr. GHAFIR Driss*      Médecine Interne 
Pr. JIDDANE Mohamed    Anatomie 
Pr. TAGHY Ahmed     Chirurgie Générale 
Pr. ZOUHDI Mimoun    Microbiologie 
 
 
 
 
 
 

Mars 1994 
Pr. BENJAAFAR Noureddine   Radiothérapie 
Pr. BEN RAIS Nozha     Biophysique 
Pr. CAOUI Malika     Biophysique 
Pr. CHRAIBI  Abdelmjid Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la 

FMPA 
Pr. EL AMRANI Sabah     Gynécologie Obstétrique 
Pr. EL BARDOUNI Ahmed    Traumato-Orthopédie 
Pr. EL HASSANI My Rachid   Radiologie  
Pr. ERROUGANI Abdelkader   Chirurgie Générale- Directeur  CHIS 
Pr. ESSAKALI Malika    Immunologie 



 
 

 

Pr. ETTAYEBI Fouad    Chirurgie Pédiatrique 
Pr. HADRI Larbi*     Médecine Interne 
Pr. HASSAM Badredine    Dermatologie 
Pr. IFRINE Lahssan     Chirurgie Générale 
Pr. JELTHI Ahmed     Anatomie Pathologique 
Pr. MAHFOUD Mustapha    Traumatologie – Orthopédie 
Pr. RHRAB Brahim     Gynécologie –Obstétrique 
Pr. SENOUCI Karima    Dermatologie 
 
 
 
 

Mars 1994 
Pr. ABBAR Mohamed*    Urologie 
Pr. ABDELHAK M’barek    Chirurgie – Pédiatrique 
Pr. BELAIDI Halima     Neurologie 
Pr. BENTAHILA  Abdelali    Pédiatrie 
Pr. BENYAHIA Mohammed Ali   Gynécologie – Obstétrique 
Pr. BERRADA Mohamed Saleh   Traumatologie – Orthopédie 
Pr. CHAMI Ilham     Radiologie 
Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae   Ophtalmologie 
Pr. JALIL Abdelouahed    Chirurgie Générale 
Pr. LAKHDAR Amina    Gynécologie Obstétrique 
Pr. MOUANE Nezha     Pédiatrie 
 
 
 

Mars 1995 

Pr. ABOUQUAL Redouane    Réanimation Médicale 
Pr. AMRAOUI Mohamed    Chirurgie Générale 
Pr. BAIDADA Abdelaziz    Gynécologie Obstétrique 
Pr. BARGACH Samir    Gynécologie Obstétrique 
Pr. CHAARI Jilali*     Médecine Interne 
Pr. DIMOU M’barek*    Anesthésie Réanimation  
Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine*   Anesthésie Réanimation 
Pr. EL MESNAOUI Abbes    Chirurgie Générale 
Pr. ESSAKALI  HOUSSYNI Leila   Oto-Rhino-Laryngologie 
Pr. HDA Abdelhamid*    Cardiologie - Directeur  HMI Med V 
Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed  Urologie 
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia   Ophtalmologie   
Pr. SEFIANI Abdelaziz    Génétique 
Pr. ZEGGWAGH Amine Ali    Réanimation Médicale 
 

Décembre 1996 
Pr. AMIL Touriya*     Radiologie 
Pr. BELKACEM Rachid    Chirurgie Pédiatrie 
Pr. BOULANOUAR Abdelkrim   Ophtalmologie 
Pr. EL  ALAMI EL FARICHA EL Hassan  Chirurgie Générale 
Pr. GAOUZI Ahmed     Pédiatrie 
Pr. MAHFOUDI M’barek*    Radiologie 
Pr. OUADGHIRI Mohamed    Traumatologie-Orthopédie 
Pr. OUZEDDOUN Naima    Néphrologie 
Pr. ZBIR EL Mehdi*     Cardiologie   
 
 
 
 
 
 

Novembre 1997 
Pr. ALAMI Mohamed Hassan   Gynécologie-Obstétrique 
Pr. BEN SLIMANE  Lounis    Urologie 
Pr. BIROUK Nazha     Neurologie 
Pr. ERREIMI Naima     Pédiatrie 



 
 

 

Pr. FELLAT Nadia     Cardiologie 
Pr. HAIMEUR Charki*    Anesthésie Réanimation 
Pr. KADDOURI Noureddine       Chirurgie Pédiatrique 
Pr. KOUTANI Abdellatif    Urologie 
Pr. LAHLOU Mohamed Khalid   Chirurgie Générale 
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ    Pédiatrie 
Pr. TAOUFIQ Jallal     Psychiatrie 
Pr. YOUSFI MALKI  Mounia   Gynécologie Obstétrique 
 

Novembre 1998 
Pr. AFIFI RAJAA     Gastro-Entérologie 
Pr. BENOMAR  ALI     Neurologie – Doyen de la FMP Abulcassis 
Pr. BOUGTAB   Abdesslam    Chirurgie Générale 
Pr. ER RIHANI  Hassan    Oncologie Médicale 
Pr. BENKIRANE  Majid*    Hématologie 
Pr. KHATOURI ALI*    Cardiologie 
 
 
 
 
 
 
 

Janvier 2000 
Pr. ABID Ahmed*     Pneumophtisiologie 
Pr. AIT OUMAR Hassan    Pédiatrie 
Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd  Pédiatrie 
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine   Pneumo-phtisiologie 
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer Chirurgie Générale 
Pr. ECHARRAB El Mahjoub   Chirurgie Générale 
Pr. EL FTOUH Mustapha    Pneumo-phtisiologie 
Pr. EL MOSTARCHID Brahim*   Neurochirurgie 
Pr. ISMAILI Hassane*    Traumatologie Orthopédie- Dir. Hop. Av. Marr. 
Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*   Anesthésie-Réanimation Inspecteur du SSM 
Pr. TACHINANTE Rajae    Anesthésie-Réanimation 
Pr. TAZI MEZALEK Zoubida   Médecine Interne 
 

Novembre 2000  

Pr. AIDI Saadia     Neurologie 
Pr. AJANA  Fatima Zohra    Gastro-Entérologie 
Pr. BENAMR Said     Chirurgie Générale 
Pr. CHERTI Mohammed    Cardiologie 
Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma  Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL HASSANI Amine    Pédiatrie Directeur Hop. Chekikh Zaied 
Pr. EL KHADER Khalid    Urologie  
Pr. EL MAGHRAOUI Abdellah*   Rhumatologie 
Pr. GHARBI Mohamed El Hassan   Endocrinologie et Maladies Métaboliques 
Pr. MAHASSINI Najat    Anatomie Pathologique 
Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae   Pédiatrie 
Pr. ROUIMI Abdelhadi*    Neurologie 
 
Décembre 2000 
Pr. ZOHAIR ABDELAH*    ORL 
 

Décembre 2001 
Pr. BALKHI Hicham*    Anesthésie-Réanimation 
Pr. BENABDELJLIL Maria    Neurologie 



 
 

 

Pr. BENAMAR Loubna    Néphrologie 
Pr. BENAMOR Jouda    Pneumo-phtisiologie 
Pr. BENELBARHDADI Imane   Gastro-Entérologie 
Pr. BENNANI Rajae     Cardiologie 
Pr. BENOUACHANE Thami   Pédiatrie 
Pr. BEZZA Ahmed*     Rhumatologie 
Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi  Anatomie 
Pr. BOUMDIN El Hassane*    Radiologie 
Pr. CHAT Latifa     Radiologie 
Pr. DAALI Mustapha*    Chirurgie Générale 
Pr. DRISSI Sidi Mourad*    Radiologie 
Pr. EL HIJRI Ahmed     Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid   Neuro-Chirurgie 
Pr. EL MADHI Tarik     Chirurgie-Pédiatrique 
Pr. EL OUNANI Mohamed    Chirurgie Générale 
Pr. ETTAIR Said     Pédiatrie Directeur. Hop.d’Enfants 
Pr. GAZZAZ Miloudi*    Neuro-Chirurgie 
Pr. HRORA Abdelmalek    Chirurgie Générale 
Pr. KABBAJ Saad     Anesthésie-Réanimation 
Pr. KABIRI EL Hassane*    Chirurgie Thoracique 
Pr. LAMRANI Moulay Omar   Traumatologie Orthopédie 
Pr. LEKEHAL Brahim    Chirurgie Vasculaire Périphérique 
Pr. MAHASSIN Fattouma*    Médecine Interne 
Pr. MEDARHRI Jalil     Chirurgie Générale 
Pr. MIKDAME Mohammed*   Hématologie Clinique 
Pr. MOHSINE Raouf     Chirurgie Générale 
Pr. NOUINI Yassine     Urologie Directeur Hôpital Ibn Sina 
Pr. SABBAH Farid     Chirurgie Générale 
Pr. SEFIANI Yasser     Chirurgie Vasculaire Périphérique 
Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia  Pédiatrie 
 
Décembre 2002  

 

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*   Anatomie Pathologique 
Pr. AMEUR Ahmed *    Urologie 
Pr. AMRI Rachida     Cardiologie 
Pr. AOURARH Aziz*    Gastro-Entérologie 
Pr. BAMOU  Youssef *    Biochimie-Chimie 
Pr. BELMEJDOUB  Ghizlene*   Endocrinologie et Maladies Métaboliques 
Pr. BENZEKRI Laila     Dermatologie 
Pr. BENZZOUBEIR Nadia    Gastro-Entérologie 
Pr. BERNOUSSI  Zakiya    Anatomie Pathologique 
Pr. BICHRA Mohamed Zakariya*   Psychiatrie 
Pr. CHOHO Abdelkrim  *    Chirurgie Générale 
Pr. CHKIRATE Bouchra    Pédiatrie 
Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair  Chirurgie Pédiatrique 
Pr. EL HAOURI Mohamed *   Dermatologie 
Pr. FILALI ADIB Abdelhai    Gynécologie Obstétrique 
Pr. HAJJI  Zakia     Ophtalmologie 
Pr. IKEN Ali      Urologie 
Pr. JAAFAR Abdeloihab*    Traumatologie Orthopédie 



 
 

 

Pr. KRIOUILE Yamina    Pédiatrie 
Pr. LAGHMARI  Mina    Ophtalmologie 
Pr. MABROUK Hfid*    Traumatologie Orthopédie 
Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*   Gynécologie Obstétrique 
Pr. OUJILAL Abdelilah    Oto-Rhino-Laryngologie 
Pr. RACHID Khalid *    Traumatologie Orthopédie 
Pr. RAISS  Mohamed     Chirurgie Générale 
Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*   Pneumophtisiologie 
Pr. RHOU Hakima     Néphrologie 
Pr. SIAH  Samir *     Anesthésie Réanimation 
Pr. THIMOU Amal     Pédiatrie 
Pr. ZENTAR Aziz*     Chirurgie Générale 
 
Janvier 2004 
Pr. ABDELLAH El Hassan    Ophtalmologie 
Pr. AMRANI Mariam     Anatomie Pathologique  
Pr. BENBOUZID Mohammed Anas   Oto-Rhino-Laryngologie 
Pr. BENKIRANE Ahmed*    Gastro-Entérologie 
Pr. BOUGHALEM Mohamed*    Anesthésie Réanimation 
Pr. BOULAADAS  Malik    Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale  
Pr. BOURAZZA  Ahmed*     Neurologie  
Pr. CHAGAR Belkacem*    Traumatologie Orthopédie 
Pr. CHERRADI Nadia     Anatomie Pathologique 
Pr. EL FENNI Jamal*    Radiologie   
Pr. EL HANCHI  ZAKI    Gynécologie Obstétrique  
Pr. EL KHORASSANI Mohamed    Pédiatrie  
Pr. EL YOUNASSI  Badreddine*   Cardiologie  
Pr. HACHI Hafid      Chirurgie Générale 
Pr. JABOUIRIK Fatima     Pédiatrie  
Pr. KHARMAZ Mohamed     Traumatologie Orthopédie  
Pr. MOUGHIL  Said      Chirurgie Cardio-Vasculaire  
Pr. OUBAAZ Abdelbarre*    Ophtalmologie 
Pr. TARIB Abdelilah*    Pharmacie Clinique  
Pr. TIJAMI  Fouad      Chirurgie Générale 
Pr. ZARZUR  Jamila      Cardiologie   
 

Janvier 2005 
Pr. ABBASSI Abdellah    Chirurgie Réparatrice et Plastique 
Pr. AL KANDRY Sif Eddine*   Chirurgie Générale 
Pr. ALLALI Fadoua     Rhumatologie 
Pr. AMAZOUZI Abdellah    Ophtalmologie 
Pr. AZIZ Noureddine*    Radiologie 
Pr. BAHIRI Rachid     Rhumatologie 
Pr. BARKAT Amina     Pédiatrie 
Pr. BENYASS Aatif     Cardiologie 
Pr. BERNOUSSI Abdelghani   Ophtalmologie 
Pr. DOUDOUH Abderrahim*   Biophysique 
Pr. EL HAMZAOUI Sakina*    Microbiologie 
Pr. HAJJI Leila     Cardiologie  (mise en disponibilité) 
Pr. HESSISSEN Leila    Pédiatrie 
Pr. JIDAL Mohamed*    Radiologie 
Pr. LAAROUSSI Mohamed    Chirurgie Cardio-vasculaire 



 
 

 

Pr. LYAGOUBI Mohammed    Parasitologie 
Pr. NIAMANE Radouane*    Rhumatologie 
Pr. RAGALA Abdelhak    Gynécologie Obstétrique 
Pr. SBIHI Souad     Histo-Embryologie Cytogénétique 
Pr. ZERAIDI Najia     Gynécologie Obstétrique 
 

Décembre 2005  
Pr. CHANI Mohamed    Anesthésie Réanimation  
 

Avril 2006 
Pr. ACHEMLAL Lahsen*    Rhumatologie      
Pr. AKJOUJ Said*     Radiologie 
Pr. BELMEKKI Abdelkader*   Hématologie 
Pr. BENCHEIKH Razika    O.R.L 
Pr. BIYI Abdelhamid*    Biophysique 
Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine   Chirurgie - Pédiatrique  
Pr. BOULAHYA Abdellatif*   Chirurgie Cardio – Vasculaire 
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas   Gynécologie Obstétrique 
Pr. DOGHMI Nawal     Cardiologie 
Pr. FELLAT Ibtissam     Cardiologie 
Pr. FAROUDY Mamoun    Anesthésie Réanimation 
Pr. HARMOUCHE Hicham    Médecine Interne  
Pr. HANAFI Sidi Mohamed*   Anesthésie Réanimation 
Pr. IDRISS LAHLOU Amine*   Microbiologie 
Pr. JROUNDI Laila     Radiologie 
Pr. KARMOUNI Tariq    Urologie 
Pr. KILI Amina     Pédiatrie  
Pr. KISRA Hassan     Psychiatrie 
Pr. KISRA Mounir     Chirurgie – Pédiatrique 
Pr. LAATIRIS  Abdelkader*    Pharmacie Galénique 
Pr. LMIMOUNI Badreddine*   Parasitologie 
Pr. MANSOURI Hamid*    Radiothérapie 
Pr. OUANASS Abderrazzak    Psychiatrie 
Pr. SAFI Soumaya*     Endocrinologie 
Pr. SEKKAT Fatima Zahra    Psychiatrie 
Pr. SOUALHI Mouna    Pneumo – Phtisiologie 
Pr. TELLAL Saida*     Biochimie 
Pr. ZAHRAOUI Rachida    Pneumo – Phtisiologie 
 

Octobre 2007 
Pr. ABIDI Khalid     Réanimation médicale 
Pr. ACHACHI Leila     Pneumo phtisiologie 
Pr. ACHOUR Abdessamad*    Chirurgie générale 
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*    Chirurgie cardio vasculaire 
Pr. AMHAJJI Larbi*     Traumatologie orthopédie 
Pr. AOUFI Sarra     Parasitologie 
Pr. BAITE Abdelouahed*    Anesthésie réanimation Directeur ERSM 
Pr. BALOUCH Lhousaine*    Biochimie-chimie 
Pr. BENZIANE Hamid*    Pharmacie clinique 
Pr. BOUTIMZINE Nourdine    Ophtalmologie 
Pr. CHARKAOUI Naoual*    Pharmacie galénique 



 
 

 

Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*   Chirurgie générale 
Pr. ELABSI Mohamed     Chirurgie générale 
Pr. EL MOUSSAOUI Rachid   Anesthésie réanimation 
Pr. EL OMARI Fatima    Psychiatrie 
Pr. GHARIB Noureddine    Chirurgie plastique et réparatrice 
Pr. HADADI Khalid*     Radiothérapie 
Pr. ICHOU Mohamed*    Oncologie médicale 
Pr. ISMAILI Nadia     Dermatologie 
Pr. KEBDANI Tayeb     Radiothérapie 
Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*   Anesthésie réanimation 
Pr. LOUZI Lhoussain*    Microbiologie 
Pr. MADANI Naoufel    Réanimation médicale 
Pr. MAHI Mohamed*    Radiologie 
Pr. MARC Karima     Pneumo phtisiologie 
Pr. MASRAR Azlarab    Hématologique 
Pr. MRABET Mustapha*    Médecine préventive santé publique et hygiène 
Pr. MRANI Saad*     Virologie 
Pr. OUZZIF Ez zohra*    Biochimie-chimie 
Pr. RABHI Monsef*     Médecine interne 
Pr. RADOUANE Bouchaib*    Radiologie 
Pr. SEFFAR Myriame    Microbiologie 
Pr. SEKHSOKH Yessine*    Microbiologie 
Pr. SIFAT Hassan*     Radiothérapie 
Pr. TABERKANET Mustafa*   Chirurgie vasculaire périphérique 
Pr. TACHFOUTI Samira    Ophtalmologie 
Pr. TAJDINE Mohammed Tariq*   Chirurgie générale 
Pr. TANANE Mansour*    Traumatologie orthopédie 
Pr. TLIGUI Houssain     Parasitologie 
Pr. TOUATI Zakia     Cardiologie 
 
 
 
 
 

Décembre 2007 
 

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN   Ophtalmologie 
 
 

Décembre 2008 
 
 
 
 

Pr  ZOUBIR Mohamed*       Anesthésie Réanimation 
Pr TAHIRI My El Hassan*    Chirurgie Générale 
Mars 2009 
Pr. ABOUZAHIR Ali*    Médecine interne 
Pr. AGDR Aomar*     Pédiatre 
Pr. AIT ALI Abdelmounaim*   Chirurgie Générale 
Pr. AIT BENHADDOU El hachmia   Neurologie 
Pr. AKHADDAR Ali*    Neuro-chirurgie 
Pr. ALLALI Nazik     Radiologie 
Pr. AMINE Bouchra     Rhumatologie 
Pr. ARKHA Yassir     Neuro-chirurgie 
Pr. BELYAMANI Lahcen*    Anesthésie Réanimation 
Pr. BJIJOU Younes     Anatomie 



 
 

 

Pr. BOUHSAIN Sanae*    Biochimie-chimie 
Pr. BOUI Mohammed*    Dermatologie 
Pr. BOUNAIM Ahmed*    Chirurgie Générale 
Pr. BOUSSOUGA Mostapha*   Traumatologie orthopédique 
Pr. CHAKOUR Mohammed *   Hématologie biologique  
Pr. CHTATA Hassan Toufik*   Chirurgie vasculaire périphérique 
Pr. DOGHMI Kamal*    Hématologie clinique 
Pr. EL MALKI Hadj Omar    Chirurgie Générale 
Pr. EL OUENNASS Mostapha*   Microbiologie 
Pr. ENNIBI Khalid*     Médecine interne 
Pr. FATHI Khalid     Gynécologie obstétrique 
Pr. HASSIKOU Hasna *    Rhumatologie 
Pr. KABBAJ Nawal     Gastro-entérologie 
Pr. KABIRI Meryem     Pédiatrie 
Pr. KARBOUBI Lamya    Pédiatrie 
Pr. L’KASSIMI Hachemi*    Microbiologie Directeur Hôpital My Ismail  
Pr. LAMSAOURI Jamal*    Chimie Thérapeutique 
Pr. MARMADE Lahcen    Chirurgie Cardio-vasculaire 
Pr. MESKINI Toufik     Pédiatrie 
Pr. MESSAOUDI Nezha *    Hématologie biologique  
Pr. MSSROURI Rahal    Chirurgie Générale 
Pr. NASSAR Ittimade    Radiologie 
Pr. OUKERRAJ Latifa    Cardiologie 
Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *   Pneumo-phtisiologie 
PROFESSEURS AGREGES : 
Octobre 2010  
 
 
 
 
 

Pr. ALILOU Mustapha    Anesthésie réanimation 
Pr. AMEZIANE Taoufiq*    Médecine interne 
Pr. BELAGUID  Abdelaziz    Physiologie 
Pr. BOUAITY Brahim*    ORL 
Pr. CHADLI Mariama*    Microbiologie 
Pr. CHEMSI Mohamed*    Médecine aéronautique 
Pr. DAMI Abdellah*     Biochimie chimie 
Pr. DARBI Abdellatif*    Radiologie 
Pr. DENDANE Mohammed Anouar   Chirurgie pédiatrique 
Pr. EL HAFIDI Naima    Pédiatrie 
Pr. EL KHARRAS Abdennasser*   Radiologie 
Pr. EL MAZOUZ Samir    Chirurgie plastique et réparatrice 
Pr. EL SAYEGH Hachem    Urologie 
Pr. ERRABIH Ikram     Gastro entérologie 
Pr. LAMALMI Najat     Anatomie pathologique 
Pr. MOSADIK Ahlam    Anesthésie Réanimation 
Pr. MOUJAHID Mountassir*   Chirurgie générale 
Pr. NAZIH Mouna*     Hématologie 
Pr. ZOUAIDIA Fouad    Anatomie pathologique 
 
Mai 2012 
 

Pr. AMRANI Abdelouahed    Chirurgie Pédiatrique 
Pr. ABOUELALAA Khalil*    Anesthésie Réanimation 



 
 

 

Pr. BELAIZI Mohamed*    Psychiatrie 
Pr. BENCHEBBA Driss*    Traumatologie Orthopédique  
Pr. DRISSI Mohamed*    Anesthésie Réanimation 
Pr. EL ALAOUI MHAMDI Mouna   Chirurgie Générale 
Pr. EL KHATTABI Abdessadek*   Médecine Interne 
Pr. EL OUAZZANI Hanane*   Pneumophtisiologie 
Pr. ER-RAJI Mounir     Chirurgie Pédiatrique 
Pr. JAHID Ahmed     Anatomie pathologique 
Pr. MEHSSANI Jamal*    Psychiatrie 
Pr. RAISSOUNI Maha*    Cardiologie 
 
Février 2013 
 

Pr. AHID Samir     Pharmacologie – Chimie  
Pr. AIT EL CADI Mina    Toxicologie 
Pr. AMRANI HANCHI Laila   Gastro-Entérologie 
Pr. AMOUR Mourad     Anesthésie Réanimation  
Pr. AWAB Almahdi     Anesthésie Réanimation 
Pr. BELAYACHI Jihane    Réanimation Médicale  
Pr. BELKHADIR Zakaria Houssain   Anesthésie Réanimation 
Pr. BENCHEKROUN Laila    Biochimie-Chimie 
Pr. BENKIRANE Souad    Hématologie 
Pr. BENNANA Ahmed*    Informatique Pharmaceutique 
0. 
Pr. BENSGHIR Mustapha*    Anesthésie Réanimation 
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La maladie de behçet est une vascularite inflammatoire multisystémique 
idiopathique, rare chez l’enfant, décrite en 1937 par un dermatologue turc 
Hulusi Behçet, caractérisée par la fréquence et la bénignité des manifestations 
cutanéomuqueuses et articulaires, et la gravité des manifestations oculaires, 
neurologiques, vasculaires et digestives. 

Sa répartition géographique est assez ubiquitaire avec une nette 
prédominance au pourtour méditerranéen. 

L’étiologie est encore inconnue. Cependant, elle semble être une maladie 
complexe reposant sur une interaction entre le contexte génétique et 
l’environnement.  

L’absence de test biologique pathognomonique de la maladie rend le 
diagnostic de certitude difficile surtout chez l’enfant. 

L’évolution est chronique, alternant des phases d’exacerbation et des 
phases de quiescence spontanées, et pouvant compromettre sévèrement le 
pronostic fonctionnel et vital. 

   L’atteinte oculaire représente l’un des critères majeurs de cette affection 
et met en jeu le pronostic fonctionnel par l’installation de lésions irréversibles et 
par conséquent la cécité. Toutes les structures oculaires peuvent être lésées avec 
au premier plan l’uvéite antérieure, l’uvéite postérieure et la vascularite. 

L’objectif de notre travail est de mettre le point sur le profil 
épidémiologique , ainsi que les différents aspects cliniques, thérapeutiques, et 
évolutifs à l’abri des données actuelles de la littérature à travers une étude 
rétrospective portant sur 19 observations de patients ayant une maladie de 
behçet avec atteinte oculaire hospitalisés dans le service de pédiatrie IV et à la 
consultation de rhumatologie pédiatrique à l’hôpital d’enfants de Rabat durant 
une période allant du mois avril 2005  au Avril 2017.    
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I. MATERIEL D’ETUDE : 

Il s’agit d’une étude rétrospective qui a porté sur des cas d’enfants colligés 

au service de pédiatrie IV et à la consultation de rhumatologie pédiatrique à 

l’hôpital d’enfant de Rabat (HER). La dite étude s’étale sur une période de 12 

ans allant d’avril 2005 à avril 2017. 

Les malades sont adressés par des confrères pédiatres, ophtalmologues, 

généralistes ou admis par le biais des urgences pédiatriques. 

II. METHODES D’ETUDE : 

Nous avons retenu 19 dossiers en se basant sur les critères d’ISGBD et les 

critères de PEDBD. 

Pour l’étude des cas nous avons mis au point une fiche d’exploitation 

comportant les données suivantes. 

Données épidémiologiques : 

 L’âge du début de la maladie 

 L’âge du diagnostic 

 Sexe. 

 Antécédents. 

Données de  l’examen clinique : 

 Aphtose buccale et génitale. 

 Signes cutanés. 

 Signes articulaires. 
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 Signes oculaires. 

 Signes neurologiques. 

 Signes vasculaires. 

 Autres signes. 

Données des examens complémentaires : 

 Bilan inflammatoire. 

 Bilan rénal. 

 Pathergy test. 

 Bilan radiologique, vasculaire. 

 Etude génétique. 

Données thérapeutiques:Traitement reçu. 

Données évolutives : Evolution sous traitement. 

Recul des patients. 

Tous nos malades ont bénéficié d’un examen clinique complet, d’un bilan 

biologique: NFS, VS, bilan rénal (urée, créatinine), et d’un examen 

ophtalmologique spécialisé (étude à la lampe à fente et du fond d’oeil) ; 

l’angiographie rétinienne à la fluorescéine quand l’indication se pose. 

Des avis spécialisés (cardio-pédiatre, vasculaires…) ; d’autres examens 

biologiques ou radiologiques ont été demandés en fonction des cas. 

Le diagnostic de la maladie de behçet a été retenu chez nos patients selon 

les critères ISGBD et / ou PEDBD  (Voir III) 
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 Analyse statistique : 

 La saisie des données a été́ réalisée sur Microsoft Excel 2013, et l’étude 

descriptive ainsi que l'analyse statistique a été effectuée grâce au SPSS 

(Statistical Package for the Social Sciences) version 24 pour Mac. 

 Les caractéristiques de l'échantillon étudié ont été présentées de la 

façon suivante : 

- Pour les variables quantitatives : la moyenne a été calculée 

- Pour les variables qualitatives : l'effectif et le pourcentage ont été 

précisés.  

 La comparaison des fréquences de deux groupes de variables 

qualitatives a été réalisée par un test de Khi-deux ou un test exact de 

Fisher (si les conditions d’application du Khi-deux n’étaient pas 

remplies) 

 Le seuil de signification statistique a été fixé à p < 0,05. 
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III. CRITÈRES DE DIAGNOSTIC : [5,5bis] 

En l’absence de marqueur biologique pathognomonique, le diagnostic de la 

maladie de Behçet reste toujours clinique reposant sur un faisceau de critères 

diagnostiques constamment réévalués. 

La classification la plus répandue a été proposée par  l’international study 

Group for Behçet Disease (ISGBD) en 1990, elle comprend :  

 Aphtose buccale récidivante 

 3 types: majeur, mineur, herpétiforme 

 3 poussées/an 

 observée par un médecin  

+ au moins 2 des critères suivants: 

 Ulcérations génitales récidivantes ou lésions cicatricielles 

 Lésions oculaires: uvéite antérieure, uvéite postérieure, vascularite 

rétinienne 

 Lésions cutanées 

 érythème noueux, pseudofolliculite, lésions papulo-pustuleuses. 

 nodules acnéiformes observés par un médecin en dehors de 

l’adolescence ou d’un traitement corticoïde. 

 Test pathergique cutané positif: Lu par un médecin après 48h-72h. 

Plusieurs critiques ont été soulevées par cette classification en particulier 

chez l’enfant du fait que : L’aphtose buccale est un critère majeur, alors que 3% 

des malades (adulte et enfant) n’ont jamais présenté d’aphtose buccale, et 
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d’autres signes souvent présents chez l’enfant comme l’atteinte neurologique et 

l’atteinte vasculaire ne figuraient pas dans les anciens critéres. D’autre part, la 

comparaison de la sensibilité, et de la spécificité des différents groupes de 

critères montre que cette classification a une sensibilité relativement faible de 

86% avec une spécificité de 97%. 

En 2014, une équipe internationale chargée de la révision des critères 

internationaux de la maladie de behçet (27 pays) a proposé de nouveaux 

critères : en plus des caractéristiques mucocutanées et oculaires, les critères 

incluaient l’atteinte neurologique et vasculaire. 

Les critères internationaux modifiés sont donc: 

- Aphtose buccale    : 2 points 

- Aphtose génitale    : 2 points 

- Manifestations oculaires   : 2 points 

- Manifestations cutanées   : 1 point. 

- Manifestations neurologiques  : 1 point 

- Signes vasculaires    : 1 point  

- Test pathergique    : 1 point  => critére facultatif  

 Le diagnostic de la maladie de behçet est effectué si le score est ≥ 4 

En pédiatrie, le diagnostic est plus difficile en raison des signes cliniques 

non spécifiques. 
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Pour cela, une nouvelle classification a été établie en 2015 spécifiquement 

pédiatrique à travers un projet international incluant plusieurs pays dont le 

Maroc (notre série). Tous les symptômes cliniques ont le même poids et le test 

de pathergy n’est pas inclus. 

Critères pédiatriques de la maladie de behçet 2015 : PEDBD 

 Aphtose buccale récidivante : au moins 3 poussées/an => 1 point 

 Ulcérations génitales récidivantes ou lésions cicatricielles => 1 

point  

 Manifestations cutanées : folliculite nécrotique, lésions 

acnéiformes, érythème noueux => 1point 

 Manifestations oculaires : uvéite antérieure, uvéite postérieure, 

vascularite rétinienne => 1 point  

 Manifestations  neurologiques : à l’exception des céphalées isolées 

=>  1 point  

 Manifestations  vasculaires : thrombose veineuse, thrombose 

artérielle, anévrisme artériel => 1  point  

Le diagnostic de la maladie de behçet est posé  si trois des six signes sont 

présents. 
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Résultats   
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I. TABLEAUX RECAPITULATIFS DES OBSERVATIONS :  

A. Tableaux récapitulatifs de l’âge, le sexe, et les signes 

cliniques 
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Autres signes 

Cas (Nom) 

Age 

Se
xe

 

C
as

 fa
m

ili
au

x 

Signes oculaires 

Aphtos
e 

Cutanés Articulaire Neurologique Vasculaire 

Fi
èv

re
 

Autres 
D

éb
ut

 

di
ag

no
st

i
c 

B
uc

ca
le

 

G
én

ita
le

 

01 
AI 06 07 M - Œdème papillaire 

bilatéral + + 
Pseudofolliculite 
Biopsie cutanée : 

vascularite 

Arthralgies 
bilatérales : 

épaule, coude, 
cheville et genou 

 

Céphalée 
HTIC 

Paralysie du 
VI 

Thrombose du 
sinus latérale 

droit 
+ - 

02 
SH 06 07 F - 

Uvéite 
granulomatose 

antérieure + 
œdème papillaire 

bilatéral 
périphlébites 

diffuses 
nombreuses 
vascularites 

actives + œdème 
maculaire et 

hyalite 

+ - Folliculite Arthrite du 
genou gauche Céphalée - + - 
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03 
SS 06 08 M - 

Atrophie optique 
OD 

Œdème papillaire 
OG 

+ + Follicule 
nécrotique 

Arthralgies de la 
hanche droite 

HTIC 
Céphalée 

Thromboses+ 
périphlébite œil 

gauche 
+  

04 
FA 12 13 F - 

Uvéite bilatérale + 
Vascularite 
rétinienne 

+ + 
Erythème noueux 

au niveau du 
membre inférieur 

Arthralgies 
bilatérales (Sterno 
claviculaire, coude, 

genou, cheville) 

- 

Thrombose au 
niveau de 

l’oreillette et 
ventricule droit + 

anévrysme de 
l’artère 

pulmonaire 

+ - 

05 
SR 12 12 F - Uvéite bilatérale 

ant+ synéchiante + - Pseudofolliculite 

Arthralgies 
bilatérales chevilles 

et genoux 
 

Céphalée - - - 

06 
DS 04 07 F - Uvéite antérieure 

unilatérale + + Erythème noueux 

Arthrites bilatérales 
(grandes 

articulations : 
épaule, cheville, 
genou, poignet) 

 

- - - - 

07 
AJ 08 14 M 

Aphtose 
buccale 
du pére 

Uvéite antérieure 
unilatérale + + - 

Arthralgies 
bilatérales des  2 

genoux 
Flexum réductible 

des 2 genoux 
 

Céphalée 
 - + - 
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08 
EA 06 12 M - 

Uvéite totale et 
bilatérale non 

granulomateuse + 
synéchiante 

Œdème bilatéral 
(papillaire+ 

maculaire) + Hyalite, 
vascularite rétinienne 
+ Ischémie rétinienne 

temporale inf A V 
2/10 à droite + 

cataracte à gauche 

+ + - 

Arthralgies 
bilatérales des 

genoux 
 

- - - - 

09 
AB 06 11 M - Uvéite bilatérale 

Hyalite bilatérale + - Pseudofolliculite 

Arthralgies des 2 
genoux + douleurs 

rachidiennes 
 

Céphalée 
HTIC - - 

Douleur 
abdominale 

Hgie digestive 

10 
OA 12 12 M - 

Papille comblé 
mauvais replis 

maculaire 
+ - Pseudofolliculite + 

érythème noueux - - Thrombophlébite 
cérébrale - - 

11 
BA 14 14 M - 

Uvéite bilatérale + 
Hyalite bilatérale + 

œdème maculaire de 
l’œil gauche 

+ + Pseudofolliculite - - - - - 

12 
BS 10 10 F - Œdème papillaire 

bilatéral + + Pseudofolliculite - Céphalée 
 - + Douleur 

abdominale 

13 
TH 09 13 M - Uvéite sévère 

OD : monophtalme + - Folliculite du 
membre inferieur - - - - Œdème scrotal 
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14 
MR 05 06 M - 

Choriorétinite 
maculaire +signes de 
vascularites en tâches 

de bougies 

+ - Folliculite Arthralgies au niveau 
du genou gauche Céphalée - - - 

15 
MY 10 11 F - 

Oedéme papillaire 
stade 1 

Légère scléromalacie 
+ + - Arthralgies - 

Thrombophlébite 
cérébrale intéressant la 
jonction et sinus latéral 
sigmoidien gauche et 

sinus sigmoïdien droit + 
thrombose de la veine 

péroniére gauche 

+ Douleur 
abdominale 

16 
SK 05 11 M 

Aphtose 
buccale 
chez la 
mére 

Kératite superficielle + - 
Pseudofolliculites au 
niveaux des jambes 

+ avant-bras 

Arthralgies 
Douleur sacroiliaque 

gauche 
Céphalée - + - 

17 
HI 13 14 F - 

épisclérite 
de l’œil gauche  + 

conjonctivite 
allergique 

 

+ - 
érythéme noueux + 

syndrome de 
raynaud 

Arthralgies - - - - 

18 
BM 06 06 M 

Aphtose 
buccale 
chez la 
mére 

Uvéite bilatérale + - Pseudofolliculite - Céphalée - - - 

19 
SH 

 
07 15 M - 

Uvéite totale 
bilatérale + 

vascularite rétinienne 
+ - - Arthralgies 

(sacroiliite débutante) - - - - 
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B. Tableaux récapitulatifs des examens complémentaires et du traitement : 

 

Cas 

Examens complémentaires Traitement Evolution 

Recul 

S.
in

fla
m

m
at

oi
re

 

A
tt.

ré
na

le
 

V
as

cu
la

ire
 

Pa
th

er
gy

 te
st 

gé
né

tiq
ue

 

ra
di

ol
og

iq
ue

 

A
ut

re
s 

C
ol

ch
ic

in
e+

 
 

as
pi

rin
e 

A
IN

S 

C
or

tic
ot

hé
ra

pi
e 

A
ut

re
s 

B
on

ne
 

R
ém

is
si

on
 

re
ch

ut
e 

01 AI + - IRM : thrombose du 
SLD + HLA B5 et B27 

négatif   +        + - 
Bolus 
puis 

per os 

AC + AVK 
Diamox  +  08 ans 

02 
SH + - - - HLA B51 et B15 

négatif _ - +         + + 
Bolus 
puis 

per os 
- +   06 mois 

03 SS + - 

IRM : thrombose 
veineuse du SLS, 

thrombose de l’ACR 
à droite 
Signe de 

périphlébite à 
gauche 

+ 
HLA B5 , B27 

négatif 
HLA B15 positif 

- - +        + - 
Bolus 
puis 

per os 

6 bolus 
d’endoxan +   09 ans 
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Cas 

 
Examens complémentaires Traitement Evolution 

Recul 
S.

in
fla

m
m

at
oi

r
e 

A
tt.

ré
na

le
 

va
sc

ul
ai

re
 

Pa
th

er
gy

 te
st 

gé
né

tiq
ue

 

ra
di

ol
og

iq
ue

 

A
ut

re
s 

C
ol

ch
ic

in
e+

 
 

as
pi

rin
e 

A
IN

S 

C
or

tic
ot

hé
ra

pi
e 

A
ut

re
s 

B
on

ne
 

R
ém

is
si

on
 

re
ch

ut
e 

04 
FA + - 

Angio 
scanner : 

anévrysmed
e l’artére 

pulmonaire 
+ écho – 
cœur : 

thrombose 
du cœur 

droit 

+ Non fait - - +          + - 
Bolus 

puis per 
os 

Anti- 
coagulant 

Bonne 
dans 

l’immédiat 
(thrombose 

= 0       
+diminutio

n de la 
taille 

d’anévrys
me) 

 

3 
poussée

s 
sévéres 

Décédée 
après recul 
de 32 mois 
par rupture 

d’ 
anévrysme 

05 
SR + - - + Non fait -  +         + + + - +   03 ans 

06 
DS + - - + Non fait 

Pan 
sinusite à 

l’IRM 
- +         + + +  +   18 mois 

07 
AJ + - - - Non fait 

IRM : 
anomalie 
de la SB 

- +         + + + -  +  03 ans 
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Cas 

Examens complémentaires Traitement Evolution 

Recul 
S.

in
fla

m
m

at
oi

re
 

A
tt.

ré
na

le
 

va
sc

ul
ai

re
 

Pa
th

er
gy

 te
st 

gé
né

tiq
ue

 

ra
di

ol
og

iq
ue

 

A
ut

re
s 

C
ol

ch
ic

in
e+

 
 

as
pi

rin
e 

A
IN

S 

C
or

tic
ot

hé
ra

pi
e 

A
ut

re
s 

B
on

ne
 

R
ém

is
si

on
 

re
ch

ut
e 

08 
EA + - - - Non fait - - +        

+ - 
Bolus 
puis 

per os 
- +   02 ans 

09 
AB + - - + HLA B5 

négatif - 

FOGD : 
duodénite 
proximale 

gastrite érosive 
antrale, bulbite 
congestive et 

ulcération 
oesophagienne 
sous cardiale 

+       - - 
Bolus 
puis 

per os 

6 bolus 
d’endoxan   1 rechute 

traitée 10 ans 

10 
OA + - 

TDM : 
thrombose 
cérébrale 

+ Non fait - - +        
+ - Per os AC + AVK +   2  ans 

11 
BA + - - - Non fait - - +        

+ - 
Bolus 
puis 

per os 

Néoral 
Humira +  

2 
rechutes 

avant 
Humira 

1 an et demi 
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Cas 

Examens complémentaires Traitement Evolution 

Recul 

S.
in

fla
m

m
at

oi
re

 

A
tt.

ré
na

le
 

va
sc

ul
ai

re
 

Pa
th

er
gy

 te
st

 

gé
né

tiq
ue

 

ra
di

ol
og

iq
ue

 

A
ut

re
s 

C
ol

ch
ic

in
e+

 
 

as
pi

rin
e 

A
IN

S 

C
or

tic
ot

hé
ra

pi
e 

A
ut

re
s 

B
on

ne
 

R
ém

is
si

on
 

re
ch

ut
e 

12 BS + 

Sd néphro-
tique 
PBR : 
GEM 

- - Non fait - - +         + - Per os endoxan +   03 mois 

13 TH +  - - Non fait - - +          + - 
Bolus 

puis per 
os 

endoxan  +  03 mois 

14 
MR - - - - HLA B51 

négatif - - +          + - - - +   1 an et demi 

15 
MY + - 

TDM : 
Thrombo 
phlébite 
cérébrale 

intéressant la 
jonction et 

SLS gche et 
sinus 

sigmoidien dt 
+ Echo du 
mbre inf : 

thrombose de 
la veine 

péroniére 
gauche 

- Non fait Echo cœur : 
IT minime 

EMG : 
normal aux 
4 membres 

+           - - 
Bolus 

puis per 
os 

Lovenox puis 
AVK 

Bonne dans 
l’immédiat   Perdu de vue 
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Cas 

Examens complémentaires Traitement Evolution 

Recul 

S.
in

fla
m

m
at

oi
re

 

A
tt.

ré
na

le
 

va
sc

ul
ai

re
 

Pa
th

er
gy

 te
st 

gé
né

tiq
ue

 

ra
di

ol
og

iq
ue

 

A
ut

re
s 

C
ol

ch
ic

in
e+

 
 

as
pi

rin
e 

A
IN

S 

C
or

tic
ot

hé
ra

pi
e 

A
ut

re
s 

B
on

ne
 

R
ém

is
si

on
 

re
ch

ut
e 

16 
SK - - - + 

HLA 
B51 

négatif 
- - +         - - - - +  01 rechute 

traitée 01 mois 

17 
HI + - - - 

-HLA B 
51 

positif 
- HLA 
B15 

négatif 

- - +           + - - - +   1an et demi 

18 
BM - - - + Non fait - - +           - - 

Bolus 
(2bolus 
en 2008 
et 2012) 
puis per 

os 

Humira 
1 inj / 

15j 
+  

Rechutes 
fréquentes 

avant 
Humira 

1an et demi 

19 
SH - - - - 

HLA 
B27 

négatif 
- - 

+
 

+ 
- - SPZ +   1 an et 

demi 
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II. LES DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES : 

Sur 35 malades atteints de la maladie de behçet : 

- 19 cas avaient une atteinte oculaire : soit 54%       

      

 
Graphique 1 : Répartition des patients selon l’atteinte occulaire  
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1. L’âge :  

L’âge moyen de nos malades au moment du diagnostic de l’atteinte 

oculaire  était de  10,4 ans ;  avec des extrêmes allant de 06 à 15 ans. 12 enfants 

sont âgés de plus de 10 ans soit 63,2% des cas  et  07 enfants sont âgés de moins 

de 10 ans soit 36,8% des cas. 

D’autre part, l’interrogatoire a permis de déterminer à quel âge était apparu 

le premier signe de la maladie, il était en moyenne de 8,3 ans, avec des extrêmes 

allant de 04 à 14 ans. 05 enfants sont âgés de plus de 10 ans soit 26,3% des cas 

et 14 enfants sont âgés de moins de 10 ans soit 73,7% des cas.  

 

 

Graphique 2 : proportion des enfants en fonction de la tranche d’âge 
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2. Le sexe  

Nos patients se répartissaient en 12 enfants de sexe masculin et 07 enfants 

de sexe féminin soit un sexe ratio de 1,7.  

 

 

 

Graphique 3 : Répartition des patients selon le sexe 
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3. Antécédents familiaux :  

3 patients avaient des antécédents familiaux d’aphtose buccale, l’un chez le 

pére et les autres chez la mére 

Mais aucun cas ne présentait une maladie de behçet familiale bien 

étiquetée.  

 

 

 

Graphique 4 : Répartition des patients selon leurs antécédents familiaux 
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III. LES MANIFESTATIONS CLINIQUES : 

A. Les manifestations ophtalmologiques :  

1. Inauguralité : 

L’atteinte oculaire était révélatrice de la maladie de Behçet dans 06 cas 

(31,6%).  

Par contre, sa survenue était postérieure à l’atteinte cutanéo-muqueuse dans 

13 cas (68,4%). 

 

Graphique 5 : répartition des cas selon l’inauguralité de l’atteinte oculaire. 
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2. La localisation uni / bilatérale de l’atteinte oculaire : 

L’atteinte oculaire était bilatérale chez 14 enfants (73,7%), et unilatérale 

chez 5 enfants (26,3% des cas) 

 

Graphique 6 : la latéralité de l’atteinte oculaire 

3. Acuité visuelle avant traitement :  

A l’admission avant tout traitement ; 30,3% des patients avaient une AV 

entre 1/10 et 3/10 ; 15,15% avaient une AV entre 4/10 et 6/10 ; 21,21% avaient 

une AV entre 7/10 et 10/10.  

Tableau I : Répartition des cas en fonction de l’acuité visuelle initiale (n= 33      yeux)  

Acuité visuelle initiale        Nombre des  yeux                 Pourcentage 
Entre 1/10 et 3/10                   10                       30,3% 
Entre 4/10 et 6/10                   05                        15,15 % 
Entre 7/10 et 10/10                   07                        21,21 %  
Indéterminée                   11                        33,33 % 
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4. Type de l’atteinte oculaire :  

Tableau II : Répartition des différentes manifestations oculaires 

Type d’atteinte oculaire Nombre de patient Pourcentage (%) 
Uvéite totale 03 9,7 

Uvéite antérieure 04 12,9 
Uvéite intermédiaire                

(hyalite) 
05 16,13 

Uvéite type non précisé 01 3,22 
Œdème papillaire 06 19,35 
Œdème maculaire 04 12,9 

Vascularite rétinienne 04 12,9 
Atrophie optique 02 6,45 

Cataracte 01 3,22 
Kératite 01 3,22 

Episclérite 01 3,22 

Le Tableau 2 montre les différentes manifestations oculaires constatées 

chez nos patients au cours de la première consultation. 

L’atteinte uvéale était prédominante. 03 cas avaient une uvéite totale, 05 

cas avaient une hyalite,  04 cas avaient une uvéite antérieure et un cas présentant 

une uvéite sévère dont la nature n’a pas été précisée par l’examen 

ophtalmologique. 

L’œdème papillaire a été présent chez 06 cas, il était en rapport avec HTIC 

dans 02 cas, et dans 04 cas il était en rapport avec l’atteinte oculaire.         

L’œdème maculaire a été présent chez 04 cas. 

La vascularite rétinienne a été notée chez 04 cas :    

- un cas présentait une vascularite rétinienne avec ischémie rétinienne 

temporale inférieure.             

- un cas de vascularite rétinienne avec des veines boudinées 
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- un cas présentant : 

o une thrombose de l’artère centrale de la rétine à droite 

o Signe de périphlébite à gauche  

- Un cas de vascularite rétinienne en tâches de bougies. 

Les manifestations oculaires mineures ont été retrouvées dans notre série : 

un cas de kératite et un cas d’épisclérite. 

Enfin, nous avons noté dans 03 cas des complications oculaires :  

 02 cas d’atrophie optique unilatérale 

 01 cas de cataracte  

B. Les manifestations extra-ophtalmologiques : 

Tableau III : Manifestations extra-oculaires 

Manifestations Nombre de patient Pourcentage (%) 

Manifestations cutanéo-

muqueuses : 

- Aphtose buccale 

- Aphtose génitale 

- Pseudofolliculite 

- Erythème noueux 

 

19 

09 

08 

04 

 

100 

47,4 

66,6 

33,3 

Manifestations articulaires 13 68,4 

Manifestations 

neurologiques 
10 52,6 

Manifestations vasculaires 05 26,3 

Manifestations digestives 03 15,8 
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Les manifestations extra-oculaires ayant été retrouvées chez nos patients 

sont résumées dans le tableau 3. 

 Elles sont dominées par les manifestations cutanéo-muqueuses :  

- L’aphtose buccale était présente chez la totalité des patients.  

- L’aphtose génitale était présente chez 09 cas soit 47,4% des cas. 

- L’atteinte cutanée était retrouvée chez 12 patients (63,15% des cas): 

08 cas de pseudofolliculite (66,6%) ; 04 cas d’érythème noueux 

(33,3%) 

 Les manifestations articulaires ont été constatées chez 13 patients de 

notre série soit 68,4 % des cas, il s’agissait d’arthralgies dans 11 cas (84,6%) ; 

d’arthrites dans 02 cas (15,4%). 

 L’atteinte neurologique a été présente chez 10 cas soit 52,6% des cas : 

07 cas de céphalée isolée, 02 cas de céphalée + HTIC, et un cas de céphalée + 

HTIC + Paralysie du VI. 

 Les manifestations vasculaires étaient présentes chez 05 cas de notre 

série (26,3%) :                                

 Un patient avait l’association de thrombose cérébrale et de l’artère 

centrale de la rétine 

- Un cas avait un anévrysme de l’artère pulmonaire.  

- 03 cas de thrombose cérébrale  

 Les manifestations digestives ont été notées chez 02 cas dès le début de 

la maladie faite de douleurs abdominales isolées. Le 3éme cas, il s’agissait  de 

douleurs abdominales avec hémorragie digestive. 
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 L’atteinte cardiaque a été présente chez un seul cas (5,26% des cas), il 

s’agissait d’une thrombose au niveau de l’oreillette et du ventricule droit. 

 L’atteinte rénale était présente chez 02 cas : le cas n°12 a présenté un 

syndrome néphrotique, la PBR montrait une GEM. Le 2 éme cas présentait un 

œdème scrotal. 
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Graphique 7 : Manifestations extra-oculaires 
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Figure 1 : aphtose buccale au niveau de la lèvre inférieure chez l’un de nos patients 

 

 

Figure 2 : pseudofolliculite au niveau des jambes chez l’un de nos patients 
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IV. INVESTIGATIONS PARACLINIQUES : 

A. Examens radiologiques et vasculaires  

1. Angiographie à la fluorescéine : 

L’angiographie à la fluorescéine a été réalisée chez 07 patients, soit 37% 
des cas à la demande de nos collègues ophtalmologues. 

Elle était normale dans 02 cas (cas n°1, cas n°18)  

- Dans le cas n°2, elle a confirmé la présence d’œdème papillaire 
bilatéral avec de nombreuses vascularites actives ainsi qu’un œdème 
maculaire et une hyalite. 

- Dans le cas n°8, elle a montré un œdème papillaire, un œdème 
maculaire cystoïde et des vascularites occlusives avec  ischémie 
rétinienne temporale inférieure à droite. 

- Dans le cas n°11, elle a montré une atrophie maculaire importante à 
gauche avec quelques vascularites en ODG (diffusion de 
fluorescéine aux temps tardifs) 

- Dans le cas n°14, elle a montré une grosse lésion maculaire non 
spécifique à droite. 

- Dans le cas n°19, elle a confirmé la présence d’un œdème papillaire 
+ œdème maculaire et une hyalite à gauche. 

2. OCT : 

Elle a été réalisée chez 03 patients. Dans 02 cas, elle a été normale. 
Dans le cas n°14, elle a confirmé la présence d’une grosse lésion maculaire 

non spécifique à droite.  
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Figure3 : œdème maculaire cystoïde chez l’un de nos patients 

CHU Ibn Sina, hôpital de spécialité,  

ophtalmologie B (Pr Abdallah El Hassan) 

 

3. TDM cérébrale : 

La TDM cérébrale a été réalisée chez 03 patients, normale dans 01 cas. 

Dans les autres cas, elle a objectivé une thrombose cérébrale. 

4. IRM cérébrale : 

Elle a été réalisée chez 06 cas.  

- Dans un cas, elle montrait des anomalies de la substance blanche. 

- Dans 02 cas, elle montrait des thromboses cérébrales. 

- Elle était normale dans 03 cas.  
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5. La radiographie pulmonaire : 

La radiographie pulmonaire : réalisée chez tous les patients était normale 

dans tous les cas sauf un où elle montrait une opacité para hilaire droite de 

tonalité hydrique.  

6. L’angioscanner thoracique : 

L’angioscanner thoracique a été réalisé chez un cas (cas n°4) : il a montré 

un anévrysme de l’artère pulmonaire droite partiellement thrombosé. 

7. Echodoopler abdominale et rénale : 

L’échodoopler abdominale et rénale était normale chez tous les patients. 

8. Echocardiographie : 

L’échocoeur a été réalisée chez 05 patients : 

Elle a montré une insuffisance tricuspidienne dans un cas, et dans le cas 

n°04 elle a montré une insuffisance mitrale minime avec thrombose de 

l’oreillette droite au niveau de la paroi postérieure et une insuffisance 

tricuspidienne minime avec dilatation  du tronc de l’artère pulmonaire.  

Elle était normale dans 03 cas 

9. La fibroscopie oesogastroduodénale : 

La fibroscopie a été réalisée chez le patient n°09 en raison des douleurs 

abdominales et l’hémorragie digestive, elle a montré  une duodénite proximale, 

gastrite érosive antrale, bulbite congestive et ulcération œsophagienne sous 

cardiale. 
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B. Bilans biologiques : 

1. Bilan inflammatoire : 

Une NFS, VS et CRP ont été réalisées chez tous les patients. 

Un syndrome inflammatoire a été objectivé chez 15 cas (79% des cas) 

2. Bilan rénal : 

Le dosage de l’urée et de la créatinine était normal chez tous nos patients. 

La protéinurie de 24h a été réalisée chez 06 cas : 

 Elle était négative chez 05 cas. 

 Néphrotique chez le cas n°12, chez qui la PBR a montré une GEM avec 
dépôt mésangiaux. 

3. Bilan immunologique : 

Le bilan immunologique (AAN, antiDNA, Antinucléaires solubles, 
sérologie rhumatoïde) a été réalisé chez certains patients dans le doute avec 
d’autres maladies de système. Il était négatif chez tous ces patients. 

4. Bilan hépatique et phosphocalcique : 

Le bilan hépatique et phosphocalcique était normal dans tous les cas 
demandés. 

C. Etude génétique : 

La recherche de l’antigène HLA B5, B27, B 51 n’a pu être réalisée que 
chez 7 patients : 

 HLA B15 : positif  dans un cas 

 HLA B51 : positif dans un cas 
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V. TRAITEMENT 

Tous nos patients ont reçu de la colchicine à la dose de 1 mg /j sauf le cas 

n° 05 qui a nécessité 2mg /j.  

L’acide acétyl salicylique à dose antiagrégante plaquettaire a été associé à 

la colchicine dès le diagnostic de la maladie chez 15 enfants. 

Les AINS ont été administrés chez 04 patients pour traiter l’inflammation 

articulaire. 

La corticothérapie a été administrée chez 15 patients : 

 10 patients ont reçu des bolus de solumédrol (à dose 1g / 1,73m²) 

puis relais par voie orale à dose d’un 1 mg/kg/j. 

 05 patients ont reçu le traitement par voie orale à dose 1à 2 mg/kg/j. 

La corticothérapie par voie locale = oculaire : était assurée par nos 

collègues ophtalmologues qui suivaient ces patients en parallèle, cependant, 

nous avons eu des difficultés pour exploiter les dossiers du suivi thérapeutique 

ophtalmologique.  

Le traitement immunosuppresseur a été instauré chez 06 cas, il est à base 

de cyclophosphamide,  d’azathioprine et de ciclosporine : 

-  L’Azathioprine a été indiquée chez la patiente ayant fait l’anévrysme 

de l’artère pulmonaire avec thrombose cardiaque. 

- Le cyclophosphamide a été administré: 

o Dans 01 cas pour poussée de la maladie malgré la corticothérapie et 

la colchicine. 

o Dans 01 cas pour atteinte neuro-vasculaire. 
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o Dans 01 cas pour atteinte oculaire sévère. 

o Dans 01 cas pour atteinte rénale  associée (GEM) 

- La ciclosporine A a été indiquée chez un cas après rechute de son 

uvéite 

La biothérapie (Humira : 40mg tous les 15 jours) a été indiquée chez 02 

patients  pour atteinte oculaire sévère et les rechutes fréquentes 

 

VI. EVOLUTION : 

A. Evolution générale : 

Le recul moyen de nos patients est de : 32 mois avec des extrêmes allant de 

3 mois à 10 ans. 

L’évolution était marquée par : 

 Rémission dans 03 cas (16% des cas). 

 Rechute dans 04 cas (26% des cas).  

Elle était favorable chez 11 patients, soit 63% des cas avec une diminution 

de la sévérité et de la fréquence des poussées. 

Enfin nous déplorons le décès d’une patiente (cas n°13) par hémorragie 

foudroyante suite à une rupture anévrysmale. 

B. Evolution oculaire : (n= 31 yeux) : 

L’évolution de l’atteinte ophtalmologique a révélé que l’AV s’est 

améliorée dans 32 % des cas ; s’est stabilisée dans 22,6 % des cas et ne s’est 

aggravée que dans 3 % des cas. 
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Tableau IV : Évolution oculaire selon l’acuité visuelle 

 
Acuité visuelle Nombre des yeux Pourcentage 

Entre 1/10 et 3/10 02 6,4% 

Entre 4/10 et 6/10 01 3% 

Entre 7/10 et 10/10 15 48,4% 

Indéterminée 11 35% 

Perdu de vue 02 6,4% 

 
 
 

 
Graphique 8: Evolution de l’acuité visuelle 
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C. Les complications ophtalmologiques :  

Les complications ophtalmologiques retrouvées chez nos malades au cours 
de l’évolution ; sont dominées par la cataracte (21% des cas) : 

 Un cas de cataracte totale évolutive  

 03 cas de cataracte sous capsulaire postérieure 

Les synéchies irido-cristalliniennes étaient présentes dans 02 cas soit 
10,5% des cas.  L’hypertonie intraoculaire a été notée chez un cas (n° 18).  
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Particularités épidémiologiques et cliniques de nos patients avec et sans 
atteinte oculaire :  

Il nous a paru intéressant de rapporter les données épidémiologiques et 
cliniques de nos cas ayant la maladie de behçet sans atteinte oculaire pour 
essayer de relever les particularités qui pourraient les différencier des cas avec 
atteinte oculaire.  

 
 MB avec atteinte oculaire MB sans atteinte oculaire p 
  Age : 
 Age moyen de début 
 Age moyen de 

diagnostic 

 
8,3 
10,4 

 
7,75 
9,9 

0,244 

  Sex ratio 1,7 avec prédominance masculine 1 0,506 

 ATCD familiaux  -Pas de MB familiale 
-3 cas d’aphtose chez le père/mère 

-2cas de MB familiale  
(1 cas chez les 2 parents, 2éme 
cas chez la tante paternelle) 
-4 cas d’aphtose chez le père ou 
chez la mère 

0,109 

Aphtose buccale  
Aphtose génitale 
Manifestations cutanées : 
 Pseudofolliculite 
 Erythème noueux 

Pathergy test 

 1OO% 
 47,4% (9 cas) 
 63,15% (12 cas) 
  66,6% (8 cas) 
  33,3% (4 cas) 
  47% (9 cas) 
 

100% 
 56,25% (9 cas) 
 50% (8 cas) 
 100% (8 cas) 
 0 
37,5% (6 cas) 

- 
0,087 
 
0,015 
0, 366 
1 

Manifestations articulaires : 
 Arthralgie 
 Arthrite 

68,4% (13 cas) 
84,6% (11 cas) 
15,4% (2 cas) 

75% (12 cas) 
58,3% (7 cas) 
41,6% (5 cas) 

1 
0,497 
0,106 

Manifestations neurologiques 
 Céphalée 

 52,6% (10 cas) 
 70% (7 cas) 

 37,5% (4 cas) 
 100%  

0,286 

Manifestations vasculaires  26,3% (5 cas)  0 0,057 
Manifestations digestives  15,8% (3 cas)  0 0,244 
Manifestations cardiaques  5,26% (1 cas)  6,25% (1 cas) 1 
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 Dans notre étude, la maladie de behçet familiale était présente chez les 

patients sans atteinte oculaire, donc il n’existe pas de corrélation entre 

l’atteinte oculaire et la forme familiale de la maladie de behçet. (p = 

0,109) 

 Sur le plan clinique, les patients avec atteinte oculaire ont présenté une 

manifestation plus grave que les autres cas, surtout sur le plan 

neurologique et vasculaire. 

 Les manifestations digestives ont été retrouvées uniquement chez les 

patients avec atteinte oculaire. 
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Dans ce chapitre, nous allons discuter les données obtenues à partir de nos 

observations avec les données de la littérature, tout en prenant en compte les 

particularités des patients sans atteinte oculaire sur le plan épidémiologique, 

clinique et paraclinique pour chacun, ainsi que leur réponse aux différents 

traitements indiqués et l’évolution de leur pathologie.  

 

I. SUR LE PLAN EPIDEMIOLOGIQUE  

A. L’âge 

L’âge moyen de début de la maladie se situe entre 08 et 12 ans [1], et l’âge 

moyen au diagnostic était du 13 ans (03 à 16 ans) [2]. 

Le délai moyen du diagnostic de la maladie était de 16, 5 mois (6-24 mois) 

Nous expliquons ce délai diagnostic relativement long par l’atypie du 

tableau initial avec des signes cliniques parfois trompeurs, se mêlant à d’autres 

pathologies, ceci concorde avec les données de la littérature. 

Les premiers symptômes de la maladie de behçet se manifestaient en 

moyenne chez nos patients à l’âge de 8 ans, avec des extrêmes entre 02 et 14 

ans, rejoignant ainsi la littérature. 

En effet, chez nos patients avec atteinte oculaire, la moyenne d’âge de 

début était de 8,3 ans. Un âge plus tardif d’apparition des symptômes a été 

retrouvé dans d’autres séries.  

L’âge moyen au diagnostic de l’atteinte oculaire était de 10,4 ans avec des 

extrêmes allant de 06 à 15 ans 
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Tableau V : Âges moyens du début des manifestations ophtalmologiques,  

rapportés par certaines études : 

Auteurs 
Âge moyen du début des manifestations 

ophtalmologiques 
Citrik  14,5 +/- 1,9 
Ilknur Tugal- Tutkun  13,6 +/- 2,1 
Muge Rkesen  12,8 (10 à 15 ans) 
Chaker   9 – 14 ans 
Atmaca   14,6 +/- 1,54 (9-16 ans) 
Notre étude    8,3 ans (4-14ans) 
 

B .Sexe 

Il existe une légère prédominance masculine et un sex-ratio de 1,5 [3]. Il 
peut aller jusqu’à 2,3 chez Zouboulis et 3,1 chez Citrik, alors qu’au Japon, le sex 
ratio était 0,82 [4]. 

Des études antérieures ont rapporté des variations concernant le sex ratio 
avec une prédominance féminine dans les populations asiatiques et une  
prédominance masculine dans les pays du Moyen Orient et de la Méditerranée, 
alors que des études épidémiologiques récentes tendent vers un sex ratio plutôt 
équilibré [5,6]  

En accord avec la littérature, et avec d’autres études, le sexe masculin était 
prédominant dans notre série avec un sex-ratio de 1,7.  

Nous avons noté un sex-ratio équilibré pour les patients sans atteinte 
oculaire. Ces résultats se corrèlent avec d’autres séries où les patients sans 
atteinte oculaire ont été inclus, cependant, le sex ratio était équilibré ou même 
féminin prépondérant. 

Le sexe masculin semble être un facteur de risque significatif pour l'atteinte 
oculaire dans l'enfance. [12] 
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C. Les antécédents familiaux 

L’antécédent familial de la maladie de behçet semble être un critère 

important dans la maladie de behçet à début pédiatrique car il est retrouvé dans 9 

à 30% des cas, voire 42% dans une étude turque alors que cette fréquence 

s’élève entre 2 à 10 % dans les populations adultes [1;2].  Il est retrouvé dans  

15 % des cas par Koné-Paut, 12,3% des cas par Atmaca, [7] 21% des cas par 

Benamour, 66% des cas dans la série de Mili-Boussen et 30,7% des cas par 

Laghmari [8]. 

Les antécédents  familiaux concernent en premier lieu les mères et la 

fratrie. 

Dans notre série, on n’a pas trouvé la notion de maladie de behçet familiale 

bien étiquetée. Cependant, des antécédents familiaux d’aphtose buccale ont été 

notés chez le père ou chez la mère. 

En contrepartie, nous avons noté la présence de maladie de behçet familiale 

dans 02 cas chez les patients sans atteinte oculaire, soit 5,7% du total des 

malades. 
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II. SUR LE PLAN CLINIQUE 

A. Atteinte oculaire 

L’atteinte oculaire dans la maladie de behçet, retrouvée chez 60% des 

adultes, est cependant un peu plus rare dans les séries pédiatriques, où elle est 

rapportée chez 10 à 52,5% des patients ; par contre, elle a été retrouvée dans 

73,7% des cas pour Benamour [9]. 

Dans notre série, elle était de l’ordre de 54%. Ce taux est proche des autres 

études. 

1. Inauguralité 

Chez l’adulte, l’atteinte oculaire peut être inaugurable de la maladie dans 

20% des cas [10]. 

Dans les séries pédiatriques, elle représentait  14,7% des cas pour Citrik 

[11] et 8,3% pour Ilknur Tugal- Tutkun [12]. 

Elle représentait 31,6% des cas dans notre série. Ce taux est plus élevé que 

celui retrouvé par les autres études. 

2. La bilatéralité   

Comme chez l’adulte, l’atteinte oculaire est bilatérale et sévère  [7,8]. 

Dans notre série, elle était bilatérale dans 73,7%. 

3. AV avant traitement  

Le symptôme oculaire le plus fréquent était la baisse de l’acuité visuelle 

aussi bien chez les enfants que chez l’adulte [11,12,13] 
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L’AV initiale moyenne était de 3/10 avec des extrêmes allant de 1/20e 

 à 8/10e  [3] 

Dans notre série, 30,3% des cas avaient une AV entre 1/10 et 3/10 ; 15,5% 

avaient une AV entre 4/10 et 6/10 ; 21,21% avaient une AV entre 7/10 et 10/10. 

4. Type de l’atteinte oculaire : 

 L’uvéite 

La maladie de behçet  est une des causes d’uvéite dans la population 

pédiatrique [14] 

Sa fréquence varie selon les séries : 0,4% pour Kimura et Hogan [9] ; 17% 

pour Pivetti, Pezzi et Amman [14] ; 26% pour Fujikawa [4] et 45% pour Koné-

paut [2]. Elle est de 42% des cas dans notre série. 

L’uvéite antérieure à hypopion est classique mais se voit plus rarement [15] 

l’hypopion étant un épanchement purulent de la chambre antérieure de l’oeil, de 

couleur jaune-crème, aseptique et mobile avec les mouvements céphaliques.  

Sa disparition survient au bout de quelques jours et elle est accélérée par 

l’instillation d’une corticothérapie locale, elle expose aux synéchies cristallines 

et l’hypertonie oculaire ; l’uvéite antérieure est typique de la maladie de behçet 

et plus rarement rencontrée chez l’enfant [16] 

Dans notre série, nous l’avons noté chez 04 cas (12,9%), 20% pour 

Laghmari et coll. et 8% chez Koné Paut. [2] 

Par ailleurs, la panuvéite représente un critère diagnostique majeur de la 

maladie de behçet, mais les formes pédiatriques sont rares [17] 



 
 

48 

Dans notre série, 9,7% des cas avaient une panuvéite, alors que dans les 
autres séries : 28% dans l’étude collaborative internationale [2], 93.8% des cas 
chez Pivetti pezzi [24], 52,9% des cas chez Citirik M [11] 

L’uvéite postérieure est rare dans les séries pédiatriques aucun de nos 
patients n’a présenté une uvéite postérieure isolée, dans la série de laghmari (10 
cas) elle a été retrouvée chez 1 cas [8] ; celle de koné paut (86 cas) elle a été 
retrouvée chez 6 cas, alors que 75% des cas ont été rapporté par Eldem et ses 
collègues [11] 

Les uvéites intermédiaires sont souvent bilatérales, insidieuses, avec hyalite 
et exsudats au niveau de la pars plana [18]. 

Dans notre série, l’uvéite intermédiaire a été présente chez 05 cas alors 
qu’elle est retrouvée dans 37,5% des cas par Chaker [3]. 

 Vascularites rétiniennes 

La vascularite rétinienne représente un élément péjoratif du pronostic 
visuel  [19] car elle est responsable de cécité et elle est souvent associée à 
l’uvéite. 

 La vascularite rétinienne est à prédominance veineuse, engendrant des 
occlusions de la veine centrale de la rétine ou plus fréquemment d’une de ses 
branches. Cette vascularite occlusive finit par atteindre les artères et les veines 
du pôle postérieur. [20]  

Le diagnostic de la vascularite rétinienne repose avant tout sur l’examen du 

fond d’œil où elle se traduit par un engainement blanchâtre œdémateux péri 

veineux, puis péri artériel ; mais l’angiographie à la fluorescéine est un 

complément indispensable à l’examen clinique pour un diagnostic précoce, 

précis et détaillé, la détection de certaines complications et la surveillance des 

patients sous traitement [21,22] 
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La vascularite rétinienne a été retrouvée chez tous les patients ayant une 

panuvéite par Pivetti-Pezzi et Ilknur Tugal [12], ce qui concorde avec les 

données de notre série,  où la vascularite rétinienne a été présente chez 4 cas 

dont 3 cas avaient une panuvéite associée (tous nos patients ayant une panuvéite 

avaient une vascularite rétinienne associée) 

Dans la série de Chaker, la vascularite rétinienne a été observée dans 2 cas, 

associée à une panuvéite dans un cas et à une uvéite intermédiaire dans l’autre 

cas. [3] 

 

 

 

Figure 4 : Uvéite à hypopion « froid » (absence de rougeur) [21] 
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  Figure 5 : Photographie du fond d’œil montrant une périphlébite compliquée   

d’occlusion de branche veineuse rétinienne temporale supérieure. [21] 

 
 

 Autres types atteintes oculaires: 

 Œdème papillaire 

L’œdème papillaire a été présent chez 6 cas (15,35% des cas) de notre 

série, il était en rapport avec HTIC dans 2 cas, et dans 04 cas avec l’atteinte 

oculaire. 

Dans la série de Chaker [3], il était observé dans 2 cas (40% des cas). 

 Complications de l’atteinte oculaire 

Les complications sont plus fréquentes et plus précoces chez l’enfant [9]. 

Le pronostic visuel est menacé par la survenue de cataracte, d’œdème maculaire, 

et d’atrophie optique qui sont observées respectivement dans 46,9 ; 45,4 et 

39,4% des cas [3,11]. 
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Dans notre série, l’évolution a été marquée par la survenue d’œdème 

maculaire dans 04 cas, 02 cas d’atrophie optique unilatérale et 01 cas de 

cataracte. 

  Manifestations mineures 

  D’autres manifestations sont moins fréquentes incluant la conjonctivite, 

les ulcères conjonctivaux, la sclérite et l’épisclérite, la kératite et l’atteinte des 

nerfs crâniens [23]. Elles  sont peu évocatrices et rarement décrites dans la 

littérature. 

Elles ont été retrouvées chez 02 cas soit 10,5% du total des malades: 01 cas 

de kératite et un cas d’épisclérite. 

B. Manifestations extra oculaire 

 Manifestations cutanéo-muqueuses 

1. Aphtes buccaux 

L’aphtose buccale constitue un signe majeur avec une fréquence variant 

entre 77 et 100% suivant les séries [24] ; dans notre série, elle a été présente 

chez la totalité des cas, ce qui rejoint la littérature. Dans les études de Koné-Paut 

et al. et de Karincaoglu et al.  elle représentait le signe initial le plus fréquent 

avec une fréquence respective de 74% et 87% [25]. 

Elle représentait le symptôme initial chez 13 enfants dans notre série, alors 

que l’atteinte oculaire était révélatrice de la maladie dans 6 cas, ceci concorde 

avec les données de la littérature. [13 ; 25] 

Par ailleurs, il n’existait pas de caractéristiques spécifiques des aphtes chez 

les patients avec atteinte oculaire. 
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Dans notre série, tous nos patients avec et sans atteinte oculaire avaient une 

aphtose buccale. 

Les aphtes sont des ulcérations inflammatoires, douloureuses, de tailles 

variées (le plus souvent de 5 à 10 mm de diamètre), rondes ou ovalaires à bords 

nets cerclés d'un halo inflammatoire rouge vif, avec une base 

pseudomembraneuse jaune- grise [5,26] 

Ces lésions se situent principalement sur les lèvres, les joues, la langue puis 

le palais et ne laissent pas de cicatrice au décours [1]. 

Toutes les variations sont possibles = simple, multiple, herpétiforme et 

nécrotique, de mineur à majeur. 

La gêne fonctionnelle est souvent modérée mais parfois plus intense avec 

une gêne à l’alimentation, l’élocution et/ou à la déglutition. Les lésions mineures 

guérissent entre 7 et 10 jours mais les lésions majeures peuvent se développer au 

cours des semaines. 

Son évolution générale est marquée par des récidives dont la fréquence est 

variable. 

Ces récidives peuvent être déclenchées ou aggravées par la fatigue, le 

stress, l’insomnie, la menstruation, les infections du système respiratoire 

supérieur.  

          



 
 

53 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

Figure 6 : Aphte de la gencive [26] 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

Figure 7 : Aphtose miliaire [26] 
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2.  Aphtes génitaux 

L’aphtose génitale est moins fréquente chez l’enfant (55 à 83%) que chez 

l’adulte (80 à 90%). Dans l’étude PEDBD, elles apparaissent à un âge moyen de 

11,23 +/-  4,32 ans [5], souvent après la puberté [1,27] plus fréquemment chez 

les filles (96% des filles) et touchent volontiers la vulve, le scrotum, le pénis 

mais aussi la région péri-anale [1]. 

Dans les études de Koné-Paut et al. et Kari et al. , une aphtose périanale  

était constatée respectivement dans 7% et 30% des cas et semble être 

caractéristique des formes juvéniles. 

Les aphtes génitaux sont plus grandes et plus profondes que les aphtes 

buccaux et laissent des cicatrices à leurs décours [1,5]. 

Dans notre série, elles ont été retrouvées chez 47,4% des cas ; ce taux 

restait diminué, mais proche des taux rapportés dans la littérature. 

Il n’existe pas d’association significative entre les aphtes génitaux et 

l’atteinte oculaire (p=0,087) 

Nous avons noté aussi que 55,5% des cas ayant une aphtose génitale étaient 

de sexe masculin. Ceci n’a pas été noté dans les autres séries. 

3. Atteinte cutanée 

L’atteinte cutanée, très fréquente (92% des patients), débute en moyenne 

vers l’âge de 13 ans. Elle est dominée par la pseudo-folliculite (40 à 60%) et 

l’érythème noueux (40%) mais peut prendre d’autres aspects : lésions 

acnéiformes, ulcérations cutanées, purpura, nécrose, dermatoses neutrophiliques, 

etc. La pseudo-folliculite nécrotique serait plus fréquente chez le garçon  

[1 ; 2 ; 5]. 63,15% des cas avaient une atteinte cutanée dans notre série. 
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 La pseudo-folliculite ; pustule ; lésions acnéiformes : 

La pseudo-folliculite est la plus fréquente des lésions cutanées, observée 
dans 66,6% des cas de notre série, ce qui concorde avec la littérature. Ce sont 
des lésions non centrées par un poil à type de papule de 2 mm de diamètre, elles 
se recouvrent en 2 à 3 jours d’une vésicule qui devient une pustule, puis d’une 
croûte qui se détache pour laisser apparaître une petite ulcération qui disparaît 
sans laisser de cicatrices. Les lésions siègent essentiellement au niveau du dos, 
des membres inférieurs, du visage, des fesses et des bourses [28]. 

Au cours de la maladie de behçet, peuvent exister de véritables folliculites 
réalisant une éruption acnéiforme papulo-nodulaire sans évolution pustuleuse. 
Elles sont plus larges que les lésions de pseudo-folliculite, de couleur rouge vif 
et siégeant sur le dos des mains, les faces latérales des doigts, les avant-bras et 
les jambes. 

Histologiquement, ces lésions ont souvent un tropisme vasculaire avec un 
infiltrat composé de polynucléaires neutrophiles ou de lymphocytes [29]. 

L’étude en immunofluorescence ne montre pas de dépôts 
d’immunoglobulines, mais plutôt un dépôt de C3 dans les vaisseaux du derme 
[16]. 

Dans notre série, 84,6% des patients qui n’avaient pas de pseudofolliculite 
avaient une atteinte oculaire avec une signification statistique (p = 0,015) 

 Erythème noueux 

Caractérisé cliniquement par des nodules érythémateux, sensibles, évoluant 
secondairement selon les teintes de la biligènie locale et siégeant surtout sur les 
faces d’extension des membres, au niveau des avant-bras et des jambes. Ils 
régressent spontanément en quelques semaines et s’accompagnent volontiers 
d’arthrites. 
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L’histologie retrouve des infiltrats périvasculaires du derme profond et des 

septa interlobulaires [16]. 

Dans notre série, nous avons noté 04 cas d’érythème noueux  

(33,3% des cas). Dans les autres séries, sa fréquence varie entre 7 et 40 % des 

cas [2,8] 

 Le phénomène pathergique cutané 

Il s’agit d’une hypersensibilité cutanée aux points de piqûre qui se traduit 

par une lésion papuleuse, qui devient papulovésiculeuse puis papulopustuleuse. 

La lésion apparaît 12 à 24h après la piqûre et devient maximale à 48h. La 

piqûre se fait avec une aiguille stérile G 21 à la face antérieure de l’avant-bras 

en intraveineux et en sous cutané après désinfection à l’alcool, et la lecture de la 

réaction se fait à la 48ème heure.     

La fréquence de positivité du test de pathergy dépend des populations 

étudiées (40 à 80%) rejoignant celle de l’adulte [25] sans prépondérance de sexe 

[1]. Dans notre série, la positivité du test pathérgique était de 47 % (09 cas). Ce 

résultat rejoignait celui de la littérature. Alors qu’il n’était présent que 

 dans 37,5% des enfants sans atteinte oculaire (p=1) 

Cependant, les nouvelles classifications pédiatriques ne considèrent plus ce 

test comme critère diagnostic de la maladie. [5] 

Le test de pathergy n’est pas constant au cours de la maladie. Sa sensibilité 

est de 60% et sa spécificité est de 87%. [13bis] 
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Les variations des résultats sont dûes  à : 

 La technique du test  

 L’origine ethnique : rarement observé dans les pays occidentaux en 

particulier au Royaume-Uni et aux Etats-Unis. Les patients de la région 

méditerranéenne sont plus susceptibles d’avoir une réaction positive 

[13,13bis] 

 Manifestations articulaires : 

La fréquence de l’atteinte articulaire chez l’enfant varie de 31 à 79% selon 

les études [25]. Il s’agissait le plus souvent des arthralgies et/ou d’oligoarthrite 

inflammatoire généralement fixes et siégeant aux grosses articulations. 

Il semble que les poussées articulaires ont été le plus souvent 

contemporaines des poussées cutanéomuqueuses (fréquemment avec l’érythème 

noueux) et exceptionnellement avec les poussées neurologiques. [29bis] Dans 

notre série, il n’existait pas d’association significative entre l’atteinte oculaire et 

l’atteinte articulaire (p = 1) 

L’arthrite axiale a été rapportée chez 16.67% des cas et l’arthrite 

périphérique chez 47,44%. 

L’association avec la spondylarthrite est observée chez 2% des patients [5]. 

En accord avec les autres études, les manifestations articulaires ont été 

constatées chez 13 cas (68,4%)= 11 cas d’arthralgie (84,6 %) et 02 cas d’arthrite 

(15,4%). 

Nous avons noté aussi un cas d’association entre maladie de behçet et SPA 

(cas n°19). 
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 Manifestations neurologiques : 

Elles sont graves et  engagent le pronostic fonctionnel mais aussi vital.  

On décrit deux types d’atteintes neurologiques : l’atteinte méningo-

parenchymateuse et l’atteinte des gros vaisseaux cérébraux ou angio-Behҫet 

cérébral. 

Les manifestations neurologiques sont décrites dans 5,8 à 46% des cas. 
Elles étaient significativement plus fréquentes chez l’enfant par rapport à 
l’adulte dans l’étude comparative de Karincaoglu et al. 7,2% vs 2,6% [25]. Dans 
la série pédiatrique de Koné-Paut et Bernard, leur fréquence était de 27% (42% 
avec les céphalées isolées) [30].  

Dans notre série, 52,6% des cas (10 cas) ont présenté des manifestations 
neurologiques, ce taux est plus élevé que celui de la littérature, dont 70% des cas 
(7cas) ont été représentés essentiellement par des céphalées. 

 Les céphalées sont fréquentes, et peuvent être soit isolées, soit associées à 
une atteinte neurologique sévère [1,5], avec une prévalence significativement 
plus élevée que chez l’adulte. Dans une série de 40 patients, Metreau et al.  
rapportent 28 cas avec céphalées (70 %), ce qui rejoignait nos données. Les 
céphalées sont bien moins fréquemment rapportées (8 %) dans la série de 
Davatchi et al.  mais probablement non systématiquement recherchées. 

Les autres manifestations neurologiques (thrombose veineuse cérébrale, 
méningo-encéphalite, rhombencéphalite, myélite transverse, neuropathie 
périphérique, troubles psychiatriques, etc.) sont rapportées dans 10 à 15 % des 
cas dans de nombreuses études et jusqu’à un tiers des cas (12/40) par Metreau et 
al. [13] avec un âge moyen de début entre 11 et 13,5 ans et un sex-ratio en 
faveur des garçons (2 à 5/1). En turquie, la thrombose veineuse cérébrale 
représente l’atteinte prédominante chez les enfants ; alors qu’on France, Israël et 
l’Arabie Saoudite, l’atteinte parenchymateuse était prédominante. [31] 
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Il faut noter qu’il existe des signes oculaires secondaires à l’atteinte 
neurologique tel que : paralysie oculomotrice, diplopie, nystagmus et l’œdème 
papillaire secondaire à la thrombophlébite cérébrale qui se traduit cliniquement 
par un syndrome HTIC avec céphalée, vomissement et œdème papillaire au fond 
d’œil. [31bis] 

La fréquence élevée de l’atteinte oculaire dans le groupe des patients ayant 

un neuro-Behçet est expliquée selon les auteurs par l’utilisation fréquente de la 

Ciclosporine A : traitement potentiellement neurotoxique [32bis] 

Les complications neurologiques chez l’enfant sont dominées par les 

thromboses veineuses cérébrales  et la paralysie des nerfs crâniens en particulier 

du VI responsable de diplopie  plutôt que par la vascularite inflammatoire avec 

atteinte du parenchyme cérébral [1]. 

Dans notre série, cette complication a été notée chez le cas n° 1 qui a 

présenté une thrombose veineuse associée à une paralysie du VI. 

 Manifestations vasculaires : 

L’atteinte vasculaire est rapportée dans 6 à 15 % des cas. Elle est 

caractérisée par une atteinte multiple et sévère par sa topographie viscérale 

menaçant le pronostic vital. [25] 

 Elle peut atteindre aussi bien le système artériel que veineux sans 

distinction de la taille des vaisseaux. Ainsi Koné-Paut et al. rapportent 15% de 

thromboses veineuses avec deux fois plus de garçons que de filles et Atmaca et 

al. rapportent 3,6% de complications vasculaires (4 /110) tous des garçons. [1] 

- L’atteinte veineuse : correspond à des thromboses veineuses. Elle peut 

être superficielle, ou profonde touchant tous les troncs veineux. Leur caractère 

emboligéne est certain mais les embolies pulmonaires sont rares. Leur siège est 
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variable : membres inférieurs, veine cave supérieure ou inférieure, veines 

cérébrales, veines supra hépatiques ou porte. 

- L’atteinte artérielle : les lésions artérielles s’expriment essentiellement 

sous forme d’anévrysmes et peuvent toucher tous les territoires avec une 

prédominance pour l’aorte abdominale et les artères pulmonaires, les 

manifestations thrombotiques et sténosantes sont également rapportées. Les 

anévrysmes sont de plus mauvais pronostic car ils ont une croissance rapide et 

comportent un risque de rupture avec mise en jeu du pronostic vital.  

Dans notre série, 26,3% des cas ont présenté des manifestations 

vasculaires :  

 04 cas de thromboses cérébrales  et un cas de thrombose de la veine 

péronière gauche. 

  un cas d’anévrysme de l’artère pulmonaire et un cas de thrombose 

de l’artère centrale de la rétine  

L’association entre l’atteinte vasculaire et l’atteinte oculaire était de 

signification statistique limite avec p = 0,057.  

 Manifestations digestives : 

La fréquence de l’atteinte digestive varie de 4,8 à 36,8%, elle est 

probablement sous-estimée en raison de sa symptomatologie banale. Cette 

fréquence rejoignait celle de notre étude estimée à 15,8%. Dans l’étude de 

Karincaoglu et al.la fréquence de l’atteinte digestive était significativement plus 

fréquente chez l’enfant par rapport à l’adulte (4,8% vs 1,3%, p=0,027) [25] 
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Le tableau est dominé par les douleurs abdominales mais sont aussi 
rapportés hépatosplénomégalie, trouble de transit, gastrite congestive, 
ulcérations digestives. Les ulcérations digestives de la maladie de behçet sont 
généralement peu nombreuses, focales, rondes et bien limitées par opposition à 
la maladie de Crohn. Elles peuvent se localiser sur tout le trajet du tube digestif 
de la bouche à l’anus mais prédominent au niveau de l’iléon terminal, du côlon 
et de l’anus. Les symptômes digestifs et les ulcères intestinaux seraient plus 
fréquents chez les jeunes enfants (< 10 ans) que chez les enfants plus âgés ou les 
adultes motivant un examen endoscopique en cas de symptômes dans cette 
tranche d’âge [1,32] 

Dans notre série, on a noté 03 cas d’atteintes digestives : 2 cas présentaient 
des douleurs abdominales isolées 

Le 3ème cas présentait une douleur abdominale avec hémorragie digestive 
c’était en rapport avec une duodénite proximale, gastrite érosive antrale, bulbite 
congestive et ulcération œsophagienne sous cardiale révélées à la fibroscopie 
oesogastroduodénale et qui étaient jugulés par IPP. 

 Manifestations pleuro-pulmonaires : 

Il s’agit souvent d’atteinte grave pouvant engager le pronostic vital. 

Elles se présentent sous forme d’angéite pulmonaire qui peut prendre trois 
tableaux différents : 

- Infarctus pulmonaire : Consécutif à une thrombose in situ d’une ou 
plusieurs artères pulmonaires. 

- Atteinte parenchymateuse : sous forme de foyers 
bronchopneumoniques qui se traduisent sur la radiologie par des 
images d'opacités pseudo tumorales mal limitées uni ou bilatérales 
ayant tendance à se remanier en nécrose centrale. 
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Ces foyers correspondent à une vascularite des capillaires et artérioles 

pulmonaires avec infiltrat lymphocytaire, épaississement pariétal et 

thrombose. 

- Anévrysmes pulmonaires: c'est la manifestation la plus redoutable. 
Cliniquement, les signes d’appel évocateurs  sont représentés par une 
dyspnée, des douleurs thoraciques ou une cyanose. Plus rarement, des 
complications vasculaires à type d’hémoptysie parfois foudroyante. Le 
cliché thoracique standard constitue le moyen d’exploration 
radiologique de première intention. Au niveau médiastinal, il peut 
objectiver des masses hilaires uni ou bilatérales. L’atteinte du 
parenchyme pulmonaire est fréquente, et se manifeste par des nodules 
ou de larges opacités arrondies voire par un infiltrat alvéolaire 
transitoire en rapport avec un foyer hémorragique ou un 
infarcissement. L’angioscanner hélicoïdal représente une excellente 
technique pour l’étude de la vascularisation pulmonaire. Il permet de 
mieux caractériser la topographie de ces anévrysmes, leur nombre, 
leur taille, leur densité et également leur aspect fusiforme ou 
sacciforme.  

L’angioscanner thoracique peut être couplé à l’IRM pour mieux identifier 

les signes de thrombose ancienne et/ou récente et les ruptures. Elle est réalisée 

d’emblée chez les patients présentant une contre-indication à l’injection de 

produit de contraste iodé. [33,34] 

Dans l’étude internationale comportant 86 cas [2] les signes pulmonaires 

ont été présents chez 06 cas (03 garçons, 03filles) ; ils comprenaient une 

hémoptysie (06 cas), douleurs à la poitrine (dans 02 cas), infarctus 
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parenchymateux lié à une thrombose veineuse dans un cas et une adénopathie 

dans un cas; l’anévrysme pulmonaire était présent dans trois cas. 

Dans notre série l’anévrysme de l’artère pulmonaire a été retrouvé dans un 

seul cas et a été responsable du décès de la patiente suite a une hémorragie 

foudroyante par rupture anévrysmale. 

 

 

 

Figure 8 : Radiographie thoracique de face : opacité hilaire gauche [33] 
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Figure 9 : TDM thoracique : anévrysme bilobé de la portion proximale  

de l’artère pulmonaire gauche, avec remaniements péri-anévrysmal. [33] 

 a. en fenêtre médiastinale en coupe axiale,  

 b. en fenêtre parenchymateuse en reconstruction coronale   

 c. en reconstruction tridimensionnelle  

a b 

c 
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 Les manifestations cardiaques :  

Elles sont rarement décrites chez l’enfant.  La péricardite est l’atteinte la 

plus fréquente, la myocardite et la thrombose intracardiaque sont rarement 

observées [5]. 

La fréquence de l’atteinte cardiaque dans les cas de la maladie de behçet 

dans notre série est de : 5,26% des cas. Il s’agissait d’une thrombose 

intracardiaque au niveau du ventricule et de l’oreillette droite dans un cas. 

A noter qu’il existait un cas de péricardite chez les patients sans atteinte 

oculaire. 

Dans une étude de Koné-Paut [2], 02 cas ont présenté l’atteinte cardiaque : 

un cas de myocardite et un cas d’arythmie. 

Ainsi, les manifestations cardiaques  au cours de la maladie de behçet  chez 

l’enfant  se répartissent  comme suit : 38,5% avaient une péricardite ; 26,9% 

avaient une endocardite ; 19,2% avaient une thrombose intracardiaque ; 17,3% 

avaient un infarctus du myocarde et 1,9% avaient un anévrysme myocardique 

[35] 

 Les manifestations rénales : 

Elles sont rares au cours de la maladie de Behçet [1,5]. L’atteinte rénale 

peut se manifester par des anomalies urinaires asymptomatiques : il s’agit 

d’anomalies du sédiment urinaire à type d’hématurie microscopique et/ou de 

protéinurie, ou par un syndrome néphrotique avec insuffisance rénale. Rarement 

une amylose secondaire peut être révélée par une protéinurie. [36] 
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L’association entre l’atteinte rénale et l’atteinte oculaire peut se voir sous 

forme de néphropathie iatrogénique induite par la ciclosporine A (médicament 

qui a démontré son efficacité dans le traitement de l’atteinte oculaire). La 

ciclosporine A (Cs A) peut être responsable d’une insuffisance rénale aiguë 

fonctionnelle par chute du flux plasmatique rénal et du débit de la filtration 

glomérulaire. Cette insuffisance rénale est réversible à la réduction ou à l’arrêt 

de la CsA. La néphrotoxicité de la Cs A peut, par ailleurs, se traduire par une 

atteinte interstitielle chronique à type de fibrose irréversible associée à une 

atrophie tubulaire et/ou, par une microangiopathie thrombotique se traduisant 

par un syndrome hémolytique et urémique avec thrombose vasculaire rénale et 

ischémie glomérulaire. L’évolution se fait vers l’insuffisance rénale chronique. 

[36bis] 

Dans notre série l’atteinte rénale a été retrouvée chez un seul cas à type de 

syndrome néphrotique avec GEM (cas n°12).  

Pour Sira Nanthapisal,  6,5% des cas présentaient une protéinurie (trois cas) 

et 4,3% des cas d’hématurie (deux cas) et un patient avait une hématurie 

microscopique persistante avec une échographie rénale normale [27]. 

 Les manifestations uro-génitales : 

Elles sont rares, il s’agit d’urétrite (dans 3cas), d’orchite/d’épididymite 

(dans 04 cas) [2 ; 36], dans notre série un cas avait présenté un œdème scrotal  

(Cas n°13).  
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III. SUR LE PLAN PARACLINIQUE : 

A. Examens radiologiques et vasculaires : 

1. Angiographie à la fluorescéine : 

Cet examen est très important dans le diagnostic précoce, le suivi et la 

surveillance au cours de la maladie de Behçet. Elle permet de mettre en évidence 

des atteintes infra-cliniques, comme les diffusions capillaires lors des 

choriocapillaropathies, et l’hyperfluorescence papillaire. 

Au cours de la surveillance, l’angiographie permet de mettre en évidence 

l’étendue de l’atteinte vasculaire. Ainsi, la persistance de diffusions capillaires, 

après disparition des signes cliniques, est évocatrice d’une mauvaise réponse 

thérapeutique. L’angiographie permet également de montrer les zones 

d’ischémie secondaire aux vascularites occlusives, et permet de guider le 

traitement au laser. D’autres anomalies, comme l’œdème maculaire, et 

l’ischémie maculaire peuvent être confirmées par l’angiographie rétinienne à la 

fluorescéine.[22] Dans notre série l’angiographie a été pratiquée chez 07 

patients sur la demande des ophtalmologistes. 

2. Tomographie en cohérence optique (OCT) : 

L’OCT a un intérêt majeur dans le diagnostic et la surveillance des œdèmes 

maculaires et autres complications maculaires comme les décollements séreux 

rétiniens et les membranes épirétiniennes [22]. Elle a été réalisée chez 03 

patients de notre série. 
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Figure 10. A.  Angiographie à la fluorescéine (temps tardif) montrant une vasculite rétinienne  

avec un œdème maculaire cystoïde et une hyperfluorescence papillaire. 

B. Tomographie en cohérence optique montrant un œdème maculaire cystoïde 

 
Figure 11 : aspect à l’angiographie et à l’OCT montrant  

une hyalite dense avec   trou  maculaire. CHU Ibn Sina Hôpital de spécialité, 

 service d’ophtalmologie  B (Pr ABDALLAH El Hassan) 
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Figure 12 : aspect d’angiographie et d’OCT montrant un décollement séreux de la rétine 

CHU Ibn Sina Hôpital de spécialité, service d’ophtalmologie B  * 

 (Pr ABDALLAH El Hassan)               
3. Autres examens radiologiques : 

La radiographie thoracique est systématique afin de dépister les 

anévrysmes pulmonaires. Elle a été pratiquée chez tous nos patients ; et a montré 

dans un cas une opacité para hilaire droite en rapport avec l’anévrysme artériel. 

En outre dans l’angio-behçet, l’angio TDM ainsi que l’échodoppler 

veineux et artériel jouent un rôle primordial pour objectiver les lésions. 

L’écho doopler abdomino-rénale a été réalisée de manière systématique 

chez tous nos patients, elle était normale dans tous les cas. 

Enfin en cas de suspicion d’atteinte neurologique, l’IRM est d’une grande 

utilité et montre des lésions parfois non visibles au scanner. Elle a un intérêt 

également dans le diagnostic des thromboses cérébrales. 
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B. Bilans biologiques : 

A ce jour, la biologie n’a pas d’intérêt pour faire le diagnostic de la maladie 

de behçet et aucun marqueur biologique n’est pathognomonique de la maladie. 

1. Syndrome inflammatoire : 

Un syndrome inflammatoire non spécifique peut être retrouvé dans la 

plupart des cas, concordant avec le caractère systémique de la présentation [24]. 

Il a surtout un intérêt dans le suivi de la maladie. En effet, un patient atteint de la 

maladie de behçet peut présenter comme anomalie biologique une 

hyperleucocytose avec polynucléose (PNN), une anémie inflammatoire 

modérée, une accélération de la vitesse de sédimentation (VS), une 

augmentation de la CRP. 

Mais ce syndrome inflammatoire peut être absent chez certains patients 

même en cas de poussée de la maladie. [37] (La CRP et la VS ne peuvent être 

modifiées, sauf en cas d’atteinte des séreuses actives, d'atteinte cérébrale ou de 

vascularite [5])  

Dans notre série, un syndrome inflammatoire biologique était présent dans 

plus de 79% des cas. 

2. Bilan rénal : 

La fonction rénale est normale en général, mais des anomalies du sédiment 

urinaire peuvent être retrouvées (hématurie ;  protéinurie) 

Dans notre série, le bilan rénal était normal dans tous les cas sauf chez un 

patient où on a trouvé une protéinurie de 24h positive. 
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3.  Autres bilans biologiques : 

D’autres examens complémentaires peuvent être réalisés : 

 Soit au début de la maladie en cas de doute avec d’autres pathologies 

immunologiques. Il s’agit essentiellement de la recherche d’Ac 

antinucléaire ; anti DNA, sérologie rhumatoïde ; sérologie 

toxoplasmose ; dosage d’enzyme de conversion et autres…. Ils sont 

en général  négatifs [37] 

 Soit dans le cadre du suivi de la maladie ainsi que du suivi des effets 

secondaires éventuels des médicaments ; il s’agit du bilan hépatique, 

hématologique, rénal et bilan phosphocalcique 

 

C. Etude génétique : 

À ce jour, l’HLA-B51 demeure le principal facteur de susceptibilité 

génétique, mais il n’est pas un marqueur diagnostique, car il existe des porteurs 

sains. Le risque relatif de développer la maladie de behçet chez les porteurs de 

l’allèle HLA-B51 est 5 à 6 fois supérieur à la population générale. [38] La 

présence d’un typage HLA B 51 + a été discutée comme marqueur pronostique 

dans l’atteinte oculaire de la maladie de behçet [9,24]  

Selon certains auteurs l’antigène B51 est plus fréquent chez les sujets ayant 

une thrombophlébite cérébrale, une atteinte du système nerveux ou une uvéite. 

Des études récentes pangénomiques ont confirmé l’association avec l’allèle 

HLA-B51 et ont mis à jour des associations avec l’interleukine 10, la voie de 

l’interleukine 23/17 et ERAP1, une molécule impliquée dans la présentation des 

peptides au complexe majeur d’histocompatibilité de classe I [1.5]. 
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La fréquence relativement faible du B51 (30,7 %) dans notre population 

marocaine par rapport aux autres ethnies montre que peut-être d’autres facteurs 

génétiques ou environnementaux sont aussi impliqués dans la pathologie. Dans 

une étude marocaine, l’association de l’allèle B51 avec la maladie de behçet  

dans la population marocaine étudiée a été confirmée. D’autres antigènes HLA 

de la classe I semblent jouer un rôle important dans la maladie de behçet  

(prédisposants ou protecteurs), en particulier l’allèle B5102. [38bis] 

Dans une étude de collaboration internationale comprenant 14 pays, le 

typage HLA B 5/51 a été effectué dans 37% de la cohorte. Les fréquences du 

typage HLA B5/51  varient entre 42,9% et 81,9% ; le plus élevé étant de la 

Grèce et le plus bas du Royaume-Uni. [13] Pour Koné-Paut, il a été retrouvé 

dans près de 80% des cas. [9] Dans l’étude de Chebbi, le typage HLA B51 était 

positif dans 3 cas (75% des cas) dont un cas avait une atteinte oculaire. [25] 

Alors que chez laghmari et coll, le typage HLA réalisé dans 6 cas a montré un 

profil HLA B5 et HLA B51 dans 2 cas correspondant tous à des maladies de 

behçet avec atteinte oculaire [8].  

Dans notre série, le typage HLA B15/B51 était positif dans 3 cas dont 2 cas 

avaient une atteinte oculaire associée. 
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Comparaison de nos patients avec/sans atteinte oculaire sur le plan 

paraclinique : 

 Dans notre série, le syndrome inflammatoire existait en pourcentage 

égal chez les deux groupes (79% vs  80% sans atteinte oculaire) 

 Aucune perturbation n’a été rapportée sur l’ionogramme sanguin 

 Sur le plan radiologique, les patients avec atteinte oculaire présentaient 

des lésions plus sévères 

 Le typage HLA B15/51, réalisé chez une minorité des patients, a été 

présent chez 2 cas avec atteinte oculaire (2 cas vs 1 cas sans atteinte 

oculaire) concordant avec la littérature. 
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IV. SUR LE PLAN THERAPEUTIQUE : 

Le nombre de travaux purement pédiatriques étudiant les différents 

traitements de la maladie de behçet est malheureusement limité, et les schémas 

thérapeutiques sont souvent calqués sur ceux de l’adulte. 

Le traitement doit tenir compte à la fois des risques encourus par la maladie 

et ceux engendrés par des thérapeutiques pouvant avoir de lourdes conséquences 

sur des organismes en croissance. 

Le choix de la molécule se fera selon l’atteinte uni- ou bilatérale, la sévérité 

de l’inflammation initiale, le risque d’effets indésirables, et l’observance 

thérapeutique. Cependant, il est largement admis qu’une inflammation 

intraoculaire nécessite une corticothérapie prolongée associée à un 

immunosuppresseur afin d’éviter les récidives et les complications qui peuvent 

mettre en jeu le pronostic visuel 

Le but du traitement de l’atteinte oculaire : 

- Contrôler l’inflammation. 

- Minimiser les complications et les séquelles : glaucome, atrophie 

optique,  dégénérescence maculaire post-inflammatoire. 

- Prévenir les récidives. 
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A. Traitement médical : 

1. Les anti-inflammatoires stéroïdiens : la corticothérapie 

La corticothérapie a été longtemps impliquée dans le traitement de la 

maladie de behçet. 

 Elle fait appel lors des poussées aigues à des bolus quotidiens (de 03 à 
05 jours) de méthylprédnisolone à la dose de 1g /1,73m², relayés par une 
corticothérapie orale à dose initiale de 1mg/kg/j de prédnisone. Des mesures 
spécifiques doivent être associées pour prévenir la survenue d’effets secondaires 
à la corticothérapie. A fortes doses, elle permet de juguler l’inflammation mais 
reste insuffisante. 

 Une corticothérapie locale est utilisée lors des poussées et repose sur la 
dexaméthasone en collyre relayée par la prédnisone. La surveillance clinique de 
la corticothérapie locale doit être rapprochée en appréciant le Tyndall de la 
chambre antérieure, au mieux par photométrie automatisée. La mesure de la 
tension oculaire doit être systématique en raison de la fréquence des hypertonies 
cortisoniques. [22] 

 Enfin l’injection intravitréenne est de plus en plus sollicitée, elle utilise 
de la triamcinolone et permet de réguler rapidement l’inflammation. Ces 
injections comportent un risque accru d’hypertonie oculaire (16 à 86%) et de 
développement de cataracte sous capsulaire postérieure (0 à 66%) [39] 

Dans notre série la corticothérapie a été administrée chez 15 patients : 10 
cas ont reçu des bolus de solumédrol (à dose 1g / 1,73 m²) relayés par 
corticothérapie orale (à dose de 1 mg/kg/j) alors que 05 patients l’ont reçu par 
voie orale d’emblée à la dose de 1à 2 mg/kg/j. 
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2. Mydriatiques  

Les collyres mydriatiques et cycloplégiques (tropicamide, néosynéphrine, 
atropine) sont souvent prescrits en association avec les corticoïdes topiques, 
pour faire céder les synéchies postérieures ou prévenir leur formation. Cette 
prescription doit permettre un jeu pupillaire nécessaire à empêcher la 
constitution des synéchies irido-cristalliniennes. [22] 

Les effets secondaires les plus fréquents avant 8 ans étaient des symptômes 

neuropsychiatriques (94 cas), une érythrose faciale (37 cas), des troubles 

digestifs (23 cas), et une tachycardie (21 cas). 

 Afin de diminuer le passage systémique et le risque d’effets secondaires, la 

technique d’administration doit être rigoureuse. Il est recommandé surtout chez 

l’enfant de comprimer l’angle interne de l’œil pendant 1 min afin d’obturer le 

point lacrymal, d’essuyer l’excédent sur la joue de l’enfant, de n’administrer 

qu’une goutte à la fois et, en cas de traitement concomitant par un autre collyre, 

d’attendre au moins 15 min entre 2 instillations. [40] 

3. Collyres hypotonisants 

Les collyres hypotonisants sont prescrits dans le cadre du glaucome 

uvéitique. 

Ils agissent, suivant les molécules : 

- En diminuant la sécrétion ciliaire 

- En augmentant la facilité d’écoulement de l’humeur aqueuse au 

niveau du trabéculum uvéal et au niveau de la voie uvéo-sclérale 
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En cas d’hypertonie oculaire, un ou plusieurs collyres hypotonisants seront 

prescrits, en évitant si possible les analogues de prostaglandines du fait de leur 

action pro-inflammatoire. [22] 

4. Injection intra-vitréenne du Bevacizumab (Avastin®)  

Le Bevacizumab est un anticorps monoclonal de type Ig G se liant 

spécifiquement au VEGF (Vascular Endothelial Growth Factor), empêchant 

ainsi sa liaison à ses récepteurs 1 et 2 et donc leur activation. 

Il est utilisé en ophtalmologie hors-AMM à la dose de 1,25 mg, en injection 

intra-vitréenne, pour le traitement de l’œdème maculaire cystoïde post-

uvéitique, et du glaucome néovasculaire. 

Il a de nombreux avantages comparés à l’usage des corticostéroïdes en intra 

vitréen. Le risque de glaucome et de cataracte est moindre ; par contre, il a une 

action anti-inflammatoire limitée, et sa demi-vie semble plus courte que la 

triamcinolone. [41] 

5. Immunosuppresseurs  

Les traitements immunosuppresseurs préviennent les rechutes et facilitent 

le sevrage cortisonique. Du fait de leur délai d’action de plusieurs semaines, ils 

doivent être associés à une corticothérapie selon les indications et nécessitent 

une surveillance régulière en raison des effets secondaires. 

 L’azathioprine: 

L’azathioprine représente un traitement efficace dans le cadre d’atteinte 

oculaire de la maladie de behçet sans critère de gravité. Prescrite à dose 

moyenne de 2 à 3 mg/kg/j.  
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Cette molécule est très largement reconnue depuis 1990 comme efficace et 

améliorant le pronostic de l’atteinte oculaire au cours de la maladie de Behçet.  

L’association de l’azathioprine (2,5 mg/kg/j) et de la prednisone à une dose 

initiale de 0,5–1 mg/kg/j chez 157 patients avec une uvéite postérieure ou une 

panuvéite active, améliorait significativement l’acuité visuelle et diminuait le 

nombre de patients avec une baisse de l’acuité visuelle. 

Dans les atteintes oculaires les plus sévères, il est recommandé d’associer à 

l’azathioprine, un anti-TNFα. En revanche, l’azathioprine ne doit pas être 

combiné à l’IFNα  à cause du risque élevé de myélosuppression. Les taux de 

rechutes des uvéites après l’arrêt de l’azathioprine ou de l’IFNα semblent 

similaires. [42] 

Elle est indiquée aussi dans l’atteinte neurologique, et l’atteinte vasculaire 

surtout en cas d’anévrysme artériel. 

Sa tolérance est bonne, sa toxicité est principalement : 

  Hématologique: une leucopénie, une anémie, et une thrombopénie. 

 Hépatique (élévation du taux de phosphatases alcalines et ictère)  

Une surveillance régulière hématologique, rénale, et hépatique est 

nécessaire tout au long du traitement.  

Dans notre série, l’azathioprine a été indiquée dans un cas pour anévrysme 

de l’artère pulmonaire. 
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 Le cyclophosphamide (endoxan): 

C’est un agent alkylant de la famille des moutardes azotées, il agit 
directement sur l’ADN, il inhibe la transcription et la réplication d’ADN 
aboutissant à la destruction cellulaire.  

Le cyclophosphamide apparaît efficace dans des cas réfractaires et pour 
différentes manifestations oculaires et extraoculaires : cutanées, gastro-
intestinales, neurologiques et cardiovasculaires.  

La posologie habituelle chez l'enfant, est de 100 à 200 mg/ m² /jour (soit 
2,5 à 5 mg/kg/jour) par cycles courts de 1 à 14 jours. L'administration est 
répétée toutes les 2 à 4 semaines. 

Des posologies plus faibles de 40 à 100 mg/ m² /jour (soit 1 à 2,5 
mg/kg/jour) peuvent être utilisées, sans interruption, en traitements prolongés. Il 
peut être administré en bolus mensuel intraveineux de 750 mg/m² d’action 
rapide et efficace. 

Ses effets secondaires, doses dépendantes sont pulmonaires, rénales et 
hémorragiques (fibrose pulmonaire, toxicité rénale et cystite hémorragique) 
plaident en faveur de son remplacement progressif par l’IFN et les anti-TNF. Il 
n’y a pas de supériorité des bolus mensuels par rapport à la forme orale [43] 

Dans notre série, l’endoxan a été administré chez 04 cas sous forme de 
bolus : 

 Dans 01 cas pour poussée de la maladie malgré la corticothérapie et la 
colchicine. 

 Dans 01 cas pour atteinte neuro-vasculaire. 

 Dans 01 cas pour atteinte oculaire sévère. 

 Dans 01 cas pour atteinte rénale associée. 
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 La ciclosporine A : 

Actuellement, la ciclosporine A a une position clé dans le traitement de la 

maladie de behçet. Elle agit sur les lymphocytes T ; elle est utilisée en per os à la 

dose de 3 à 5 mg/kg/j. 

Nussenblatt et al. ont montré qu’elle pouvait être efficace en cas d’uvéites 

réfractaires à une première ligne d’immunosuppresseurs et de corticoïdes. [42] 

Dans une étude de Masuda et al. la ciclosporine était meilleure par rapport 

à la colchicine dans la maladie de Behçet, entraînant une régression nette à la 

fois de la sévérité et la fréquence des poussées oculaires, des ulcérations 

orogénitales et des lésions cutanées. Elle doit être évitée dans le Neuro-Behçet 

(moindre efficacité, effets indésirables neurologiques)  

Le principal effet secondaire est sa néphrotoxicité responsable d’une 

diminution de la filtration glomérulaire, du flux plasmatique rénal, d’une 

hypertension artérielle, de lésions tubulaires proximales et en cas 

d’administration prolongée de lésions artériolaires et de fibrose interstitielle.  

Dans notre série, la ciclosporine A a été indiquée chez un cas après rechute 

de son uvéite. 

 Le chlorambucil: 

Le chlorambucil, d’efficacité reconnue, agit sur les lymphocytes B et T. Il 

est d’utilisation moins fréquente à cause d’une toxicité hématologique et un 

risque oncogénique plus important. 

 Il est utilisé à 0,1 à 0,2 mg/kg par jour par voie orale. [43] 
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 Le méthotrexate: 

Le méthotrexate est faiblement actif dans la maladie de behçet. Il est 

prescrit en per os à raison de 7,5 mg administré une fois par semaine. 

L’association à l’acide folique diminue les effets secondaires. 

Quelques études rapportent le bénéfice du méthotrexate dans les formes de 

neuro-Behçet sévère. Cependant, il n’existe à ce jour aucune autre donnée, 

notamment concernant l’atteinte oculaire. Les recommandations de l’EULAR 

proposent d’utiliser le méthotrexate uniquement dans les formes extra-oculaires. 

[42] 

 Le mycophénolate mofétil : 

Il agit sur les lymphocytes T et B; il empêche la synthèse de novo de la 

guanosine nucléotide par inhibition réversible de l’inosine monophosphate 

déhydrogénase. Les effets secondaires sont digestifs. 

Chez l’enfant de plus de 02 ans la dose recommandée de mycophénolate 

mofétil est de 600 mg/ m²  administrée par voie orale deux fois par jour (jusqu'à 

un maximum de 2 g/j). 

Le mycophénolate mofétil peut avoir des effets d’épargne cortisonique 

dans le traitement des uvéites mais aucun essai contrôlé n’a été fait à ce jour 

dans la maladie de behçet. [43] 

Dans une étude prospective, le mycophénolate mofétil paraît inefficace sur 

les lésions cutanéomuqueuses de la maladie de behçet. Quatre patients avec une 

atteinte parenchymateuse de neuro-Behçet ont récemment été traités avec succès 

par le mycophénolate mofétil. [42] 
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 Le tacrolimus: FK 506 

C’est un immunosuppresseur qui joue un rôle émergent dans la 

transplantation rénale et les maladies autoimmunes. Le FK 506 est surtout utile 

dans le traitement des uvéites rebelles aux immunosuppresseurs habituels. 

Utilisé en per os, à raison de 0,05 à 0,20 mg/kg/j. Son efficacité sur 

l’inflammation oculaire au cours de la maladie de behçet semble supérieure à 

celle de la ciclosporine A, dont il partage le mode d’action et les effets 

indésirables. Par voie locale, appliqué deux fois par jour, il serait efficace dans 

la réduction de la fréquence et la douleur des ulcères buccaux en cas de 

résistance aux traitements usuels. 

Son utilisation reste limitée par ses effets secondaires sur la fonction rénale, 

la tension artérielle, troubles hydro-électrolytiques surtout l’hyperglycémie et le 

risque redoutable de développer un syndrome lympho-prolifératif, sans oublier 

le risque infectieux, les troubles de coagulation et le prurit avec alopécie.  

6. La biothérapie : 

La Biothérapie a permis de révolutionner la prise en charge des maladies 

inflammatoires chroniques ces dernières années. Elle est utilisée en général dans 

les formes sévères et résistantes de la maladie de Behçet. 

Il s’agit essentiellement : 

  Interféron alpha : 

L’interféron α 2a ou 2b semble efficace dans la MB. C’est un 

immunomodulateur antiviral et cytostatique qui a fait ses preuves dans la prise 

en charge des atteintes oculaires résistantes aux immunosuppresseurs. 
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Chez l’adulte, plusieurs études prospectives et ouvertes ont montré 

l’efficacité de l’interféron α (IFN α)  (78 à98 % de rémission complète) pour le 

traitement des uvéites sévères de la maladie de Behçet. L’IFN α est capable 

d’induire une rémission prolongée et persistante, après son arrêt, chez 20 à 40 % 

des patients. [22,44]  

L’IFN α constitue donc une nouvelle arme dans le traitement de la maladie 

de behçet. 

La première analyse rétrospective à long terme du traitement par l’IFN α 

chez les enfants ayant une maladie de behçet avec atteinte oculaire (en 

particulier l’uvéite) a été réalisée par Guillaume Czitrom et ses collaborateurs. 

[46] 

Dans cette étude, ils ont pu d’obtenir la rémission chez 5 patients/7 avec 

des doses initialement élevées de corticostéroïdes associées à des doses plus 

faibles d’IFN α. Il a été possible d’arrêter la corticothérapie chez 2 patients/7 et 

l’IFN α a été interrompu chez 3 patients/7.  

L’association de l’IFN α avec l’Azathioprine a également donné une 

amélioration significative chez 2 patients présentant une uvéite sévère, et 

pourrait avoir un grand intérêt dans la prise en charge de l’uvéite réfractaire. 

L’utilisation prudente de l’IFN α devrait être nécessaire chez les enfants, en 

raison de l’apparition possible d’effets secondaires graves. 

Les données de la littérature sont trop limitées pour avoir des 

recommandations en terme de dosage, de durée de traitement et de modalités 

d’arrêt.  
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 Anti-TNFα: 

Les anti-TNF α représentent une alternative thérapeutique dans les uvéites 

sévères et réfractaires aux immunosuppresseurs dans la maladie de Behçet. Ils 

sont indiqués dans l’uvéite postérieure, en association avec les corticoïdes et 

l’azathioprine. 

Cependant, les anti-TNFα sont des traitements suspensifs qui nécessitent 

une prescription prolongée  pour maintenir la rémission. L’association 

d’immunosuppresseurs (CsA, AZA or MTX) aux anti-TNFα est utile non 

seulement pour prévenir la production d’anticorps dirigés contre les agents anti-

TNFα, mais pourrait également s’avérer plus efficace qu’une monothérapie. 

L’infliximab et l’adalimumab possèdent une efficacité très rapide, et permettent 

de réduire les poussées d’uvéite. En cas de poussée aiguë d’uvéite postérieure  

avec  œdème maculaire et/ou vascularite rétinienne, des perfusions 

intraveineuses d’infliximab à la dose de 5 mg/kg  ou sous-cutané d’adalimumab 

(40 mg/15jours) permettent d’obtenir une amélioration rapide et complète dans 

la majorité des cas.  

L’adalimumab est le premier anticorps monoclonal anti TNFα 100% 

humain. Dans des récentes études, l’infliximab et l’adalimumab ont prouvé être 

les plus efficaces dans le traitement des uvéites sévéres  et réfractaires, avec une 

efficacité supérieure de l’adalimumab (ADA). [47, 48,49] 

Une revue récente concernant l'utilisation d'agents anti-TNF-α chez 369 

patients suivi pour maladie de behçet, a montré que 89% des patients atteints 

d'uvéite présentaient une réponse favorable avec IFX et tous les patients traités 

par ADA ont obtenu une rémission complète. Dans une grande cohorte de 124 

patients atteints d'une uvéite réfractaire associée à la MB, le traitement par IFX 
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ou ADA a entraîné une rémission de l'uvéite dans 67,7% des cas aprés 1 an, 

tandis que Vallet et al. ont signalé une réponse globale de 96,3% dans toutes les 

uvéites sévères et réfractaires liées à la MB traitées avec IFX ou ADA. 

En ce qui concerne les effets indésirables, l’utilisation de l’ADA a été 

associée à un excellent profil de sécurité avec un seul patient développant une 

pneumonie bactérienne. En outre, aucune différence significative n’a été trouvée 

en ce qui concerne l'efficacité de l'ADA utilisée en monothérapie ou en 

association avec un immunosuppresseur. [48, 49, 50] 

En parallèle, le traitement par des médicaments anti-TNF-α a donné un 

effet important sur la dégression de la dose des corticostéroïdes. À la fin du 

suivi, les corticostéroïdes ont été arrêtés ou maintenus à des faibles doses. 

L’étanercept, par contre, n’est pas indiqué dans le traitement des uvéites de 

la maladie de Behçet. [22,42] 

Leurs utilisations peuvent aussi être limitées par la survenue de nombreux 

effets indésirables : irritation aux points d’injections, céphalées, vertiges, 

nausées, douleurs thoraciques, dyspnée, prurit. Des infections sévères peuvent 

survenir dominées par la réactivation d’une tuberculose latente, l’apparition 

d’anticorps antinucléaires, voire de véritables syndromes lupus-like, 

l’aggravation d’une insuffisance cardiaque, embolie pulmonaire, lymphomes... 

[43], pour cela, il est nécessaire de réaliser un bilan préthérapeutique et une 

surveillance régulière. 

Les travaux pédiatriques étudiant l’utilisation de ces médicaments chez 

l’enfant sont rares ; mais s’accumulent de plus en plus concluant toutes à une 

efficacité rapide et spectaculaire des anti TNF-α notamment l’adalimumab sur 
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tous les symptômes de la maladie avec une excellente tolérance. Ceci associé à 

un excellent effet d’épargne cortisonique aboutissant à une rémission prolongée 

chez la plupart des patients. [45, 51, 52, 53, 54] 

7. Autres thérapeutiques :  

 La colchicine : 

C’est un immunomodulateur qui agit en inhibant le chimiotactisme des 

polynucléaires ; par la dépolymérisation de leur microtubules cytoplasmiques. 

Elle est presque toujours proposée en 1ère intention dans le traitement des 

atteintes cutanéomuqueuses. [43] 

 Elle peut être utilisée à des doses comprises entre 0,5 et 02 mg/j sa 

posologie varie selon l’âge du patient, son utilisation chez l’enfant est dénuée 

d’effets secondaires notamment sur la croissance et la fonction de reproduction.  

Indiquée pour le traitement de : l’aphtose buccale, la folliculite et 

l’érythème noueux ainsi que l’atteinte articulaire. La diminution du nombre, de 

l’importance et la répétition des lésions est la règle. Elle a aussi un intérêt 

préventif sur la survenue de l’uvéite. 

La colchicine est prescrite de manière systématique au moment du 

diagnostic de la maladie. 

Dans notre série, la colchicine a été donnée à tous les patients dès le 

diagnostic de la maladie.  
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 Les anti-inflammatoires non stéroïdiens : 

Les AINS sont utilisés essentiellement pour le traitement des 

manifestations articulaires de la maladie de behçet. 

Ils doivent être donnés à bonne doses en respectant l’AMM chez l’enfant. 

Dans notre série, ils sont utilisés en association avec la colchicine chez 04 

patients. 

 La disulone 

Alternative thérapeutique pour les aphtes buccogénitaux et les lésions 

cutanées ; chez l'enfant, il ne faut pas dépasser la dose de 2 mg/kg/j.  

B. Traitement chirurgical : 

Ce traitement est seulement préconisé en cas de complications oculaires de 

la maladie de Behçet telles qu’une cataracte ou un glaucome. La chirurgie de la 

cataracte doit être pratiquée sur un œil calme avec une rémission d’au moins 

trois mois. Une chirurgie rétinovitréenne peut être indiquée en cas de trou 

maculaire ou de décollement de rétine. 
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V. SUR LE PLAN EVOLUTIF:  

L’évolution de la maladie de behçet a un caractère récurrent et 

imprévisible, [5] alternant des phases de poussées et de rémission.  

Dans notre série, l’évolution était marquée par :  

 Rémission dans 03 cas (16% des cas).  

 Rechute dans 04 cas (26% des cas).  

 Bonne évolution  chez 11 patients, soit 63% des cas avec une 

diminution de la sévérité et de la fréquence des poussées.  

Sur le plan oculaire, l’inflammation oculaire récurrente se complique de 

lésions irréversibles et d’une perte d’acuité visuelle. Des études antérieures sur 

des patients adultes ayant une maladie de Behçet, ont montré qu’après  5 à 10 

ans du début de l'atteinte oculaire, 50% à 74% des yeux impliqués avaient une 

acuité visuelle < ou = à  0,1. Un pronostic plus favorable a été signalé chez les 

enfants, où une acuité visuelle  > 0,6 a été maintenue chez 40,6% des yeux après 

un suivi moyen de 7,8 ans [12] mais l’évolution est sévère dans 7 à 20 % des 

cas, en particulier chez le garçon. Pour Pivetti-Pezzi, 40,6% des enfants avaient 

une AV de plus de 4/10 après un suivi de 7,8 ans. Cependant, dans l’étude 

d’Ilknur Tugal, on note la présence de 6 cas de cécité alors que dans d’autres 

études, aucun cas de cécité n’a été rapporté [4,12] 

Dans notre série, l’acuité visuelle s’est améliorée dans 32 % des cas ; s’est 

stabilisée dans 22,6 % des cas et ne s’est aggravée (AV diminuée) que dans 3 % 

des cas. 
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On note également l’apparition des complications ophtalmologiques chez 

nos malades au cours de l’évolution. Elles sont dominées par la cataracte (21% 

des cas), les synéchies irido-cristalliniennes (10,5% des cas) et l’hypertonie 

intraoculaire secondaire à la prise de la corticothérapie. Aucun cas de cécité n’a 

été présent au cours de l’évolution dans notre série. 

La mortalité semble être faible au cours de la maladie de behçet de l’enfant. 

Elle est de 3% dans l’étude de Koné-Paut et al. ; L’atteinte vasculaire 

représentait la principale cause de décès.  

Dans notre série, nous avons noté le décès d’une patiente (5,26% des cas) 

par hémorragie foudroyante suite à un thrombus et rupture anévrysmale 

intracardiaque. 
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La maladie de behçet chez l’enfant est une vascularite systémique rare et 

grave. 

Sa pathogénie demeure inconnue, bien que des facteurs génétiques, 

environnementaux, immunologiques et des anomalies de la réponse 

inflammatoire soient évoqués. 

L’atteinte oculaire est l’un des critères diagnostiques majeurs de la maladie 

de behçet et doit donc être systématiquement recherchée. Elle peut toucher les 

différentes structures oculaires, avec un risque d’évolution vers la cécité d’où la 

nécessité d’une prise en charge précoce et multidisciplinaire.  

L’objectif de ce travail est de décrire les aspects cliniques, thérapeutiques 

et évolutifs de cette maladie chez l’enfant. 

Nous rapportons une analyse rétrospective intéressant 19 enfants ayant une 

maladie de behçet avec atteinte oculaire hospitalisés dans le service de pédiatrie 

IV et suivis à la  consultation de rhumatologie pédiatrique à l’hôpital d’enfants 

de Rabat (Pr CHKIRATE) durant une période allant du mois avril 2005 au avril 

2017. 

Le diagnostic de la maladie de behçet a été retenu chez nos patients selon 

les critères d’ISGBD et/ou PEDBD. 

L’analyse des cas nous a permis de conclure = 

 Sur le plan épidémiologique :  

Le sex ratio = 1,7 avec prédominance masculine. 

L’âge moyen des enfants lors du diagnostic de la maladie a été 10,4 ans 

avec des extrêmes allant de 06 ans à 15 ans. 
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 Sur le plan clinique : 

 Les manifestations oculaires chez nos patients étaient très variées, avec 

une prédominance de l’atteinte uvéale (13 cas). Nous avons noté aussi la 

présence de 06 cas d’œdème papillaire, 04 cas d’œdème maculaire, 04 cas de 

vascularite rétinienne, 03 cas ayant des complications oculaires (2 cas d’atrophie 

optique unilatérale, 1 cas de cataracte) et 02 cas présentant des manifestations 

oculaires mineures (kératite, épisclérite). 

 L’aphtose buccale a été constante, alors que l’aphtose génitale n’a été 

retrouvée que dans 09 cas. 

 L’atteinte cutanée a été présente dans 63,15% des cas, faite essentiellement 

de pseudofolliculite et d’érythème noueux, le test pathergique a été positif dans 

47% des cas. 

L’atteinte articulaire a été notée dans 68,4% des cas (arthralgies+arthrite), 

neurologique dans 52,6% des cas (céphalée et hypertension intracrânienne), 

vasculaire dans de 26,3 % des cas (thromboses), digestive dans 03 cas (douleurs 

abdominales+ hémorragie digestive dans un cas) ,01 cas d’atteinte cardiaque 

(thrombose au niveau de l’oreillette et du ventricule droit), un cas d’orchite et un 

seul cas d’atteinte rénale. 

 Sur le plan paraclinique : 

L’angiographie à la fluorescéine a été réalisée chez 07 cas, normale dans 02 

cas. 

L’OCT a été réalisée chez 03 patients. Dans 02 cas, elle a été normale. 
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Le syndrome inflammatoire a été retrouvé chez 79% des cas. Le dosage de 

l’Ag HLA B51 et de l’Ag HLA B15 a été réalisé chez 07 patients (HLA B51 

positif dans un cas, HLA B15 positif dans un cas). 

 Sur le plan thérapeutique : 

Concernant la prise en charge de l’atteinte oculaire, nos malades ont 

d’abord bénéficié d’un traitement local à base de corticoïdes et de mydriatiques. 

Tous nos patients ont reçu de la colchicine dès le diagnostic de la maladie, 

15 enfants ont reçu  l’acide acétyl salicylique dès le diagnostic de la maladie ; 04 

patients ont reçu les AINS pour l’atteinte articulaire, la corticothérapie a été 

administrée chez 15 patients (10 patients ont reçu des bolus de solumédrol, 05 

patients ont reçu le traitement par voie orale); les immunosupresseurs ont été 

instaurés chez 06 cas ils sont à base de cyclophosphamide, azathioprine et de 

cyclosporine. 

La biothérapie (Adalimumab) a été indiquée chez 02 cas pour atteinte 

oculaire sévère et les rechutes fréquentes. 

 Sur le plan évolutif : 

L’évolution de l’atteinte ophtalmologique a révélé que l’AV s’est 

améliorée dans 32 % des cas ; s’est stabilisée dans 22,6 % des cas et ne s’est 

aggravée (AV diminuée) que dans 3 % des cas. 

On note aussi l’apparition des complications oculaires dominées par la 

cataracte (21% des cas).Les synéchies irido-cristalliniennes étaient présentes 

dans 02 cas. L’hypertonie intraoculaire a été notée chez un cas. 

L’évolution générale était marquée par : Rémission dans 03 cas, Rechute 

dans 04 cas 
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Elle était favorable chez 11 patients avec une diminution de la sévérité et 

de la fréquence des poussées. 

Enfin nous déplorons le décès d’une patiente par hémorragie foudroyante 

suite à une rupture anévrysmale. 

Le pronostic de l’atteinte oculaire reste réservé du fait de la fréquence et de 

la sévérité des complications de l’atteinte oculaire dans la maladie de behçet 

nécessitant un traitement précoce et intensif chez ces enfants avec une 

surveillance et un suivi commun avec collaboration entre Rhumalogue Pédiatre 

et Ophtalmologue. 
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RESUME 

Titre : L’atteinte oculaire dans la maladie de behçet chez l’enfant 
Auteur : TEBBAÂ Soukaina 

Mots clés : Behçet, atteinte oculaire, enfant, critères diagnostiques, traitement 
La maladie de behçet est une vascularite inflammatoire multisystémique idiopathique, 

rare chez l’enfant d’étiologie inconnue. 
Ce travail consiste en l’analyse rétrospective de 19 malades atteints de maladie de 

behçet avec atteinte oculaire colligés à l’Hôpital d’enfants de Rabat durant une période allant 
d’avril 2005 à avril 2017. 

L’âge moyen de nos malades au moment du diagnostic de la maladie était de 10,4 ans et 
l’âge moyen de l’apparition du premier signe de la maladie était de 8,3ans avec une 
prédominance masculine  

Les manifestations oculaires étaient dominées par l’atteinte uvéale (13cas) ; 06cas 
avaient un œdème papillaire, 04 cas d’œdème maculaire, 04 cas de vascularite rétinienne, des 
complications oculaires ont été observées dans 03cas et 02 cas présentaient des manifestations 
oculaires mineures. 

Sur le plan paraclinique, L’angiographie à la fluorescéine a été réalisée chez 07cas, 
normale dans 02 cas. L’OCT a été réalisée chez 03 patients. Dans 02 cas, elle a été normale. 

Sur le plan thérapeutique, tous nos patients ont bénéficié d’un traitement local à base de 
corticoïdes, mydriatiques et de la colchicine. 

La corticothérapie a été administrée chez 15 patients, les immunosupresseurs ont été 
instaurés chez 06 cas. 

La biothérapie a été indiquée chez 02cas patients pour atteinte oculaire sévère et les 
rechutes fréquentes. 

L’évolution de l’atteinte ophtalmologique était caractérisée par une amélioration de 
l’AV dans 32%des cas ; stabilisation dans 22,6% des cas et aggravation  dans 3% des cas. 

Par ailleurs, les complications oculaires étaient dominées par la cataracte (21%des cas), 
les synéchies irido-cristalliniennes dans 02 cas et l’hypertonie intraoculaire chez un cas. 

Le pronostic de l’atteinte oculaire demeure sombre conditionné par le degré de sévérité 
de cette atteinte chez les enfants.  
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SUMMARY : 

Title: Ocular involvement in Behcet’s disease in children 

Author: TEBBAÂ Soukaina 

Keywords: Behçet, ocular involvement, children, diagnostic criteria, treatment. 

Behçet's disease is an idiopathic multisystemic inflammatory vasculitis, rare in children 

of unknown etiology. 

This work consists of the retrospective analysis of 19 patients with eye-related to behçet 

disease collected at the Children's Hospital of Rabat during the period from April 2005 to 

April 2017. 

The mean age of our patients at diagnosis of the disease was 10.4 years and the average 

age of the first sign of illness was 8,3 years with a male predominance  

Ocular manifestations were dominated by uveal involvement (13 cases); 06 cases had 

papillary edema, 04 cases of macular edema, 04 cases of retinal vasculitis, ocular 

complications were observed in 03 cases, and 02 cases had minor ocular manifestations.  

Paraclinicalyl, fluorescein angiography was performed in 07 cases, normal in 02 cases. 

OCT was performed in 03 patients. In 02 cases, it was normal. 

Therapeutically, all our patients received local treatment with corticosteroids, 

mydriatics and colchicine. Corticosteroid therapy was given in 15 patients, and 

immunosuppressive agents were started in 6 cases. Biotherapy was indicated in 02 patients 

with severe ocular involvement and frequent relapses. 

The evolution of the ophthalmologic impairment was characterized by an improvement 

in VA in 32% of cases; stabilization in 22.6% of cases and worsening in 3% of cases. 

Otherwise, ocular complications were dominated by cataract (21% of cases), 

iridocystinal synechiae in 02 cases and intraocular hypertonia in one case. 

The prognosis of ocular involvement remains dark conditioned by the degree of severity 

of this damage in children. 
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 ملخص

  بھجت عند الطفل بمرضصابة العین إ:نالعنوا

 سكینة التباع :المؤلف

  علاج-معاییرالتشخیص -طفل -صابة العینإ -بھجت :الكلمات الأساسیة

             مرض بھجت ھو التھاب الأوعیة الدمویة متعدد النظم، مجھول السبب، نѧادر عنѧد الأطفѧال.   
ا بمرض العیون المرتبط بѧداء بھجѧت، تѧم تسѧجیلھ مریضا مصاب 19عن تحلیل رجعي ل  عبارةھذا العمل  

  . 2017وأبریل  2005بین أبریل  الممتدة مافي مستشفى الأطفال بالرباط خلال الفترة 

 8,3 وعنѧѧد ظھѧѧور أول علامѧѧات المѧѧرضسѧѧنة،  10,4إبѧѧان تشѧѧخیص المѧѧرض مرضѧѧانا ینѧѧاھز عمѧѧر 
  سنوات، مع ھیمنة الذكور 

حالѧة)، الوذمѧة الحلیمیѧة عنѧد  13علیھا التھѧاب العنبیѧة ( كانت الأعراض على مستوى العینین یھیمن
أطفѧال. وقѧد  4عنѧد الشѧبكیة  مسѧتوى علѧى الدمویѧة الأوعیѧة التھѧابأطفال،  4أطفال، الوذمة البقعیة عند  6

  .حالات، فیما سُجلتْ أعراض طفیفة في حالتین 3لوحِظت  مضاعفات العین في 

حالات؛ كانت طبیعیة في حالتین، وأجѧري  07ریستیین في لقد تم إجراء تصویر الأوعیة بمادة  الفلو
  حالات فكان طبیعیا في حالتین. 3التصویر المقطعي للاتساق البصري في 

تلقѧѧى جمیѧѧع مرضѧѧانا العѧѧلاج المحلѧѧي بالسѧѧتیرویدات القشѧѧریة، میѧѧدریاتیك،  العلاجیѧѧة، الناحیѧѧة مѧѧن
  الكولشسین.و

  .المناعة بكوابت مرضى 6ج تم علا  مریضا، فیما15القشري ل العلاجكما أعطي 

  وتم اللجوء إلى العلاج الحیوي في حالتین؛ بسبب التھاب حاد في العین والانتكاسات المتكررة.

٪ مѧن 22.6٪ مѧن الحѧالات، واسѧتقرارھا فѧي 32بتحسن الحدة البصریة في  المرض تطور تمیز لقد
  ٪ من الحالات.3الحالات وضعفھا في 

٪ مѧن 21فات في العین التي سیطر علیھا اعتام عدسة العѧین (من جھة أخرى، نلاحظ ظھور مضاع
  الحالات)، سینشي إریدوكریسینیك في حالتین، وفرط في التوتر داخل العین في حالة واحدة.

 ویبقى توقع مدى خطورة إصابة العین صعبا مرتبطا بمستوى شدة الأعراض عند الأطفال.
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 بسم ا الرحمان الرحيم

 أقسم با العظيم
  :هذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوا في المهنة الطبية أتعهد علانيةفي 

 بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية.  
 وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه.  
 وأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة مريضي هدفي الأول .  
 وأن لا أفشي الأسرار المعهودة إلي.  
 وأن أحافظ بكل ما لدي من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطب.  
 وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي.  
  أو عرقي أو سياسي أو اجتماعيوأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني.  
 وأن أحافظ بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها.  
 وأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطريق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديد.  
 بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسما با.  

 على ما أقول شهيد وا.  

 

 



 
 

 

 


