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UNIVERSITE MOHAMMED V
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 Brahim LEKEHAL

Vice-Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice-Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Younes RAHALI

Secrétaire Général
Mr. Mohamed KARRA

*Enseignant militaire



1-ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS ET PHARMACIENS
PROFESSEURS DE L’ENSEIGNEMENT SUPERIEUR :

Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz

Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

Pr. SETTAF Abdellatif

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
Janvier et Novembre 1990

Pr. KHARBACH Aicha

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

Pr. AZZOUZI Abderrahim
Pr. BAYAHIA Rabéa
Pr. BELKOUCHI Abdelkader
Pr. BENSOUDA Yahia
Pr. BERRAHO Amina
Pr. BEZAD Rachid
Pr. CHERRAH Yahia
Pr. CHOKAIRI Omar
Pr. KHATTAB Mohamed
Pr. SOULAYMANI Rachida
Pr. TAOUFIK Jamal
Décembre 1992
Pr. AHALLAT Mohamed
Pr. BENSOUDA Adil
Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq
Pr. EL OUAHABI Abdessamad
Pr. FELLAT Rokaya
Pr. JIDDANE Mohamed
Pr. ZOUHDI Mimoun
Mars 1994
Pr. BENJAAFAR Noureddine
Pr. BEN RAIS Nozha
Pr. CAOUI Malika
Pr. CHRAIBI Abdelmjid
Pr. EL AMRANI Sabah
Pr. ERROUGANI Abdelkader
Pr. ESSAKALI Malika
Pr. ETTAYEBI Fouad
Pr. IFRINE Lahssan
Pr. RHRAB Brahim
Pr. SENOUCI Karima
Mars 1994
Pr. ABBAR Mohamed*
Pr. BENTAHILA Abdelali
Pr. BERRADA Mohamed Saleh
Pr. CHERKAOQUI Lalla Ouafae
Pr. LAKHDAR Amina
Pr. MOUANE Nezha

*Enseignant militaire

Médecine Interne - Clinigue Rovale
Anesthésie -Réanimation
Pathologie Chirurgicale

Médecine Interne —Doven de la FMPR
Neurologie

Gynécologie -Obstétrique
Anesthésie Réanimation

Anesthésie Réanimation

Néphrologie

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique Méd. Chef Maternité des Orangers
Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie- Dir. du Centre National PV Rabat
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale Doven de FMPT
Anesthésie Réanimation
Gastro-Entérologie

Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie

Cardiologie

Anatomie

Microbiologie

Radiothérapie

Biophysique

Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la FMPA
Gynécologie Obstétrique

Chirurgie Générale — Directeur du CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique

Chirurgie Générale

Gynécologie —Obstétrique

Dermatologie

Urologie Lnspecteur du SSM
Pédiatrie

Traumatologie — Orthopédie
Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie



Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane

Pr. AMRAOUI Mohamed

Pr. BAIDADA Abdelaziz

Pr. BARGACH Samir

Pr. EL MESNAQUI Abbes

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila
Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia
Pr. SEFIANI Abdelaziz

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali
Décembre 1996

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim
Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. GAOUZI| Ahmed

Pr. OUZEDDOUN Naima

Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr. ALAMI Mohamed Hassan

Pr. BIROUK Nazha

Pr. FELLAT Nadia

Pr. KADDOURI Noureddine

Pr. KOUTANI Abdellatif

Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ

Pr. TOUFIQ Jallal

Pr. YOUSFI MALKI Mounia
Novembre 1998

Pr. BENOMAR ALI

Pr. BOUGTAB Abdesslam

Pr. ER RIHANI Hassan

Pr. BENKIRANE Majid*
Janvier 2000

Pr. ABID Ahmed*

Pr. AIT OUAMAR Hassan

Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr Sououd
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

Pr. ECHARRAB EI Mahjoub

Pr. EL FTOUH Mustapha

Pr. EL MOSTARCHID Brahim*
Pr. TACHINANTE Rajae

Pr. TAZI MEZALEK Zoubida
Novembre 2000

Pr. AIDI Saadia

Pr. AJANA Fatima Zohra

Pr. BENAMR Said

Pr. CHERTI Mohammed

Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
Pr. EL HASSANI Amine

Pr. EL KHADER Khalid

Pr. GHARBI Mohamed El Hassan
Pr. MDAGHRI ALAQOUI Asmae

*Enseignant militaire

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Ophtalmologie
Génétique

Réanimation Médicale

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Néphrologie
Cardiologie Directeur HMI Mohammed V

Gynécologie-Obstétrique

Neurologie

Cardiologie

Chirurgie Pédiatrique

Urologie

Chirurgie Générale

Pédiatrie

Psychiatrie Directeur Hop.Ar-razi Salé
Gynécologie Obstétrique

Neurologie Doyen de la FMP Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale

Hématologie

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie - Directeur Hop.Cheikh Zaid
Urologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pédiatrie



Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BALKHI Hicham*
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN EI Hassane*
CHAT Latifa

EL HIJRI Ahmed

. EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf

NOUINI Yassine
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida
AOURARH Aziz*
BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

FILALI ADIB Abdelhai
HAJJl Zakia
KRIOQUILE Yamina
OUJILAL Abdelilah
RAISS Mohamed
SIAH Samir *
THIMOU Amal
ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

*Ensei

. ABDELLAH EIl Hassan

. AMRANI Mariam

. BENBOUZID Mohammed Anas
. BENKIRANE Ahmed*

. BOULAADAS Malik

. BOURAZZA Ahmed*

. CHAGAR Belkacem*

gnant militaire

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

EL ALAMI EL Fellous Sidi Zouhair

Anesthésie-Réanimation
Neurologie
Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie
Pédiatrie
Rhumatologie
Anatomie
Radiologie
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrigue Directeur Hop. Des Enfants Rabat
Chirurgie Générale
Pediatrie - Directeur Hop. Univ. International (Cheikh Khalifa)
Neuro-Chirurgie
Chirurgie Générale Directeur Hopital Ibn Sina
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique \V-D chargé Aff Acad. Est.
Chirurgie Générale
Hématologie Clinique
Chirurgie Générale
Urologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Urologie
Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie

Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Pédiatrie
Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie



Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima

Pr. KHARMAZ Mohamed
Pr. MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdelbarre *
Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TIJAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila
Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abhdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAZOUZI Abdellah
Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENYASS Aatif*

Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

AVRIL 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BOUHAFS Mohamed ElI Amine
Pr. BOULAHY A Abdellatif*
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. HARMOUCHE Hicham
Pr. IDRISS LAHLOU Amine*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*
Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak
Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAQUI Rachida

*Enseignant militaire

Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Rhumatologie

Ophtalmologie

Rhumatologie Directeur Hop. Al Avachi Salé
Pédiatrie

Cardiologie

Biophysique

Cardiologie ~ (mise en disponibilite)
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

Rhumatologie
Hématologie

O.R.L

Chirurgie - Pédiatrique

Chirurgie Cardio — Vasculaire. Directeur Hopital Ibn Sina Marr.

Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Médecine Interne
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie

Pneumo - Phtisiologie
Biochimie

Pneumo - Phtisiologie



Octobre 2007

Pr
Pr
Pr.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABIDI Khalid

. ACHACHI Leila

AMHAJJI Larbi *
AOQOUFI Sarra
BAITE Abdelouahed *
BALOUCH Lhousaine *
BENZIANE Hamid *
BOUTIMZINE Nourdine
CHERKAOUI Naoual *
EL BEKKALI Youssef *
EL ABSI Mohamed
EL MOUSSAOUI Rachid

. EL OMARI Fatima
GHARIB Noureddine
HADADI Khalid *
ICHOU Mohamed *
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LOUZI Lhoussain *
MADANI Naoufel
MARC Karima
MASRAR Azlarab
OUZZIF Ez zohra *

SEFFAR Myriame

. SEKHSOKH Yessine *

. SIFAT Hassan *

. TACHFOUTI Samira

. TAJDINE Mohammed Tarig*

. TANANE Mansour *
. TLIGUI Houssain
. TOUATI Zakia

Mars 2009

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUZAHIR Ali  *
AGADR Aomar *

AIT ALI Abdelmounaim *
AKHADDAR Ali  *
ALLALI Nazik

AMINE Bouchra

ARKHA Yassir
BELYAMANI Lahcen *
BJIJOU Younes
BOUHSAIN Sanae *
BOUI Mohammed *
BOUNAIM Ahmed *
BOUSSOUGA Mostapha *
CHTATA Hassan Toufik *
DOGHMI Kamal *

EL MALKI Hadj Omar

EL OUENNASS Mostapha*
ENNIBI Khalid *

FATHI Khalid
HASSIKOU Hasna *
KABBAJ Nawal

KABIRI Meryem
KARBOUBI Lamya
LAMSAOQOURI Jamal *

*Enseignant militaire

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Traumatologie orthopédie

Parasitologie

Anesthésie réanimation

Biochimie-chimie

Pharmacie clinique

Ophtalmologie

Pharmacie galénique
Chirurgie cardio-vasculaire

Chirurgie générale

Anesthésie réanimation

Psychiatrie
Chirurgie plastique
Radiothérapie

et réparatrice

Oncologie médicale

Dermatologie
Radiothérapie
Microbiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Hématologie biologique

Biochimie-chimie
Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie
Ophtalmologie
Chirurgie générale

Traumatologie-orthopédie

Parasitologie
Cardiologie

Meédecine interne
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Neuro-chirurgie
Radiologie
Rhumatologie
Neuro-chirurgie

Directeur Hop.des Spécialités

Anesthésie Réanimation

Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie-orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Hématologie clinique

Chirurgie Générale

Microbiologie
Médecine interne

Gynécologie obstétrique

Rhumatologie
Gastro-entérologie
Pédiatrie

Pédiatrie

Chimie Thérapeutique



Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAOUDI Nezha *

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *
Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. AMEZIANE Taoufig*

Pr. BELAGUID Abdelaziz

Pr. CHADLI Mariama*

Pr. CHEMSI Mohamed*

Pr. DAMI Abdellah*

Pr. DARBI Abdellatif*

Pr. DENDANE Mohammed Anouar
Pr. EL HAFIDI Naima

Pr. EL KHARRAS Abdennasser*
Pr. EL MAZOUZ Samir

Pr. EL SAYEGH Hachem

Pr. ERRABIH Ikram

Pr. LAMALMI Najat

Pr. MOSADIK Ahlam

Pr. MOUJAHID Mountassir*
Pr. ZOUAIDIA Fouad
Decembre 2010

Pr.ZNATI Kaoutar

Mai 2012

Pr. AMRANI Abdelouahed

Pr. ABOUELALAA Khalil *
Pr. BENCHEBBA Driss *

Pr. DRISSI Mohamed *

Pr. EL ALAOUI MHAMDI Mouna
Pr. EL OUAZZANI Hanane *
Pr. ER-RAJI Mounir

Pr. JAHID Ahmed

Février 2013

Pr.AHID Samir

Pr.AIT EL CADI Mina

Pr. AMRANI HANCHI Laila
Pr. AMOR Mourad

Pr. AWAB Almahdi
Pr.BELAYACHI Jihane
Pr.BELKHADIR Zakaria Houssain
Pr.BENCHEKROUN Laila
Pr.BENKIRANE Souad
Pr.BENSGHIR Mustapha *
Pr.BENYAHIA Mohammed *
Pr.BOUATIA Mustapha
Pr.BOUABID Ahmed Salim*
Pr BOUTARBOUCH Mahjouba
Pr.CHAIB Ali *
Pr.DENDANE Tarek

Pr.DINI Nouzha *

Pr.ECH-CHERIF EL KETTANI Mohamed Ali

Pr.ECH-CHERIF EL KETTANI Najwa
Pr.ELFATEMI NIZARE

*Enseignant militaire

Chirurgie Cardio-vasculaire
Pédiatrie

Hématologie biologique
Chirurgie Générale
Radiologie

Cardiologie
Pneumo-Phtisiologie

Anesthésie réanimation

Médecine Interne  Directeur ERSSM
Physiologie

Microbiologie

Médecine Aéronautique
Biochimie- Chimie

Radiologie

Chirurgie Pédiatrique

Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Plastique et Réparatrice
Urologie

Gastro-Entérologie

Anatomie Pathologique
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Anatomie Pathologique

Anatomie Pathologique

Chirurgie pédiatrique
Anesthésie Réanimation
Traumatologie-orthopédie
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Chirurgie Pédiatrique
Anatomie Pathologique

Pharmacologie
Toxicologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Réanimation Médicale
Anesthésie-Réanimation
Biochimie-Chimie
Hématologie

Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chimie Analytique et Bromatologie
Traumatologie orthopédie
Anatomie

Cardiologie

Réanimation Médicale
Pédiatrie

Anesthésie Réanimation
Radiologie
Neuro-chirurgie



Pr.EL GUERROUJ Hasnae
Pr.EL HARTI Jaouad
Pr.EL JAOUDI Rachid *
Pr.EL KABABRI Maria
Pr.EL KHANNOUSSI Basma
Pr.EL KHLOUFI Samir
Pr.EL KORAICHI Alae
Pr.EN-NOUALI Hassane *
Pr.ERRGUIG Laila
Pr.FIKRI Meryem
Pr.GHFIR Imade
Pr.IMANE Zineb
Pr.IRAQI Hind
Pr.KABBAJ Hakima
Pr.KADIRI Mohamed *
Pr.LATIB Rachida
Pr.MAAMAR Mouna Fatima Zahra
Pr.MEDDAMH Bouchra
Pr.MELHAOUI Adyl
Pr.MRABTI Hind
Pr.NEJJARI Rachid
Pr.OUBEJJA Houda
Pr.OUKABLI Mohamed *
Pr.RAHALI Younes
Pr.RATBI Ilham
Pr.RAHMANI Mounia
Pr.REDA Karim *
Pr.REGRAGUI Wafa
Pr.RKAIN Hanan
Pr.ROSTOM Samira
Pr.ROUAS Lamiaa
Pr.ROUIBAA Fedoua *
Pr SALIHOUN Mouna
Pr.SAY AH Rochde
Pr.SEDDIK Hassan *
Pr.ZERHOUNI Hicham
Pr.ZINE Ali *

AVRIL 2013

Pr.EL KHATIB MOHAMED KARIM *

MAI 2013

Pr. BOUSLIMAN Yassir*

MARS 2014

Pr. ACHIR Abdellah
Pr.BENCHAKROUN Mohammed *
Pr.BOUCHIKH Mohammed

Pr. EL KABBAJ Driss *

Pr. EL MACHTANI IDRISSI Samira *

Pr. HARDIZI Houyam

Pr. HASSANI Amale *

Pr. HERRAK Laila

Pr. JEAIDI Anass *

Pr. KOUACH Jaouad*

Pr. MAKRAM Sanaa *

Pr. RHISSASSI Mohamed Jaafar
Pr. SEKKACH Youssef*

Pr. TAZI MOUKHA Zakia

*Enseignant militaire

Médecine Nucléaire
Chimie Thérapeutique
Toxicologie
Pédiatrie
Anatomie Pathologique
Anatomie
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Physiologie
Radiologie
Médecine Nucléaire
Pédiatrie
Endocrinologie et maladies métaboliques
Microbiologie
Psychiatrie
Radiologie
Médecine Interne
Pharmacologie
Neuro-chirurgie
Oncologie Médicale
Pharmacognosie
Chirugie Pédiatrique
Anatomie Pathologique
Pharmacie Galénique Vice-Doven a la Pharmacie
Génétique
Neurologie
Ophtalmologie
Neurologie
Physiologie
Rhumatologie
Anatomie Pathologique
Gastro-Entérologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Gastro-Entérologie
Chirurgie Pédiatrique
Traumatologie Orthopédie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Toxicologie

Chirurgie Thoracique
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Thoracique
Néphrologie
Biochimie-Chimie
Histologie- Embryologie-Cytogénétique
Pédiatrie

Pneumologie

Hématologie Biologique
Gynécologie-Obstétrique
Pharmacologie

Cccv

Médecine Interne
Gynécologie-Obstétrique



DECEMBRE 2014

Pr. ABILKACEM Rachid*

Pr. AIT BOUGHIMA Fadila
Pr. BEKKALI Hicham *

Pr. BENAZZOU Salma

Pr. BOUABDELLAH Mounya
Pr. BOUCHRIK Mourad*

Pr. DERRAJI Soufiane*

Pr. EL AYOUBI EL IDRISSI Ali
Pr. EL GHADBANE Abdedaim Hatim*
Pr. EL MARJANY Mohammed*
Pr. FEJJAL Nawfal

Pr. JAHIDI Mohamed*

Pr. LAKHAL Zouhair*

Pr. OUDGHIRI NEZHA

Pr. RAMI Mohamed

Pr. SABIR Maria

Pr. SBAI IDRISSI Karim*
AQOUT 2015

Pr. MEZIANE Meryem

Pr. TAHIRI Latifa
PROFESSEURS AGREGES :
JANVIER 2016

Pr. BENKABBOU Amine

Pr. EL ASRI Fouad*

Pr. ERRAMI Noureddine*

Pr. NITASSI Sophia

JUIN 2017
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La Maladie de Behget (MB) est une maladie inflammatoire chronique,
vascularite multi-systémique caractérisée par des manifestations cutanées, muqueuses,

articulaires, oculaires, neurologiques et vasculaires.

Les populations d’Extréme-Orient, du Moyen-Orient et du bassin méditerranéen,
sont les plus fréquemment touchées (1). La maladie se déclare généralement chez les
adultes, avec une moyenne d’age de 30 ans, bien que des cas ont été rapportés chez des

enfants.

En I’absence de marqueur biologique spécifique, le diagnostic demeure
essentiellement clinique, et repose sur des critéres internationaux dont les plus récents
sont ceux de “L’international Team for the Révision of the International Criteria for

Behcet disease”.

L’étiopathogénie demeure indéfinie, or des prédispositions geénétiques, des

facteurs immunologiques et environnementaux ont été impliques.

Maladie due a une inflammation des vaisseaux quel que soit leur calibre ou leur

nature avec une predominance veineuse.

En prenant en compte leur fréquence et leur severité, les manifestations

vasculaires méritent une attention particuliére.

L’ objectif de notre travail est de rapporter I’aspect clinique et évolutif des
thromboses veineuses au cours de la maladie de Behcet a travers une série de 200
patients atteints de la MB dont 62 ayant developpée une thrombose veineuse regroupés
au service de médecine interne du centre hospitalier universitaire (CHU) Avicenne de
rabat.
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I. Définition :
La maladie de Behcget est une maladie inflammatoire systemique, dont les

mécanismes a la fois auto-inflammatoires et auto-immuns peuvent expliquer la

pathogéneése.

Il s’agit d’une vascularite systemique, non nécrosante d’étiologie inconnue,

affectant tous les types et tailles de vaisseaux.

En fait, il n’y a pas de définition satisfaisante de la maladie, elle n’est reconnue
que sur une base de manifestations cliniques: muqueuses, (aphtoses buccales
récurrentes, ulcération geénitale), cutanées (pseudo-folliculite, érytheme noueux),
oculaires (uvéite) et vasculaire... Les autres symptomes associés sont nombreux et

peuvent potentiellement concerner tous les organes. (2)(3)(4).

C’est une maladie chronique évoluant par poussées, parfois spontanément
résolutive et dont le traitement a pour objectif d’éviter la survenue de lésions

irréversibles.

Les manifestations vasculaires de la maladie de Behget incluent des thromboses
veineuses profondes (TVP), des thrombophlébites superficielles, des anévrismes

artériels et des thromboses artérielles.

Les manifestations vasculaires les plus fréquemment retrouvées sont les atteintes

veineuses, incluant a la fois des thromboses profondes et superficielles.

Bien qu’elles puissent concerner tout le réseau veineux, les thromboses des
veines caves supérieure et inférieure, des sinus cérébraux et des veines sus-hépatiques

(syndrome de Budd-Chiari) sont considérées comme étant les plus graves.



I1. Historique :

L association des trois signes cliniques (ulcération uro-génitale et uveéite) qui
créent les principales composantes de ce que I’on appelle maintenant le syndrome de
Behcet (BS) a été decrite initialement par Hippocrate, au cinquieme siécle avant Jésus-
Christ, dans son Illéme livre “ I’Epidémion ” en décrivant une maladie endémique en
Asie mineure, regroupant des ulcérations aphteuses, et une atteinte ophtalmique

chronique faisant perdre la vue a de nombreuses personnes. (5)

Figure 1 : Hippocrate de Cos, (460 avant J.-C. - en 377 av. J.-C.)

En 1930, Benediktos Adiantidés, ophtalmologiste grec, a donné, au cours de la
réunion annuelle de I’Association Médicale d'Athenes, une conférence intitulée ““un cas
d’uvéite récidivante, avec hypopyon”. Il y décrit un patient de sexe masculin de 20 ans. Le
jeune avait développé 2 ans auparavant un cedéeme et des ulcerations de la jambe gauche,
diagnostiqué comme thrombophleébite, et présentait les trois signes cardinaux de la maladie :
une uvéite recidivante avec hypopyon bilatéral qui a conduit a une cécité, des épisodes
récurrents des ulcéres scrotaux, guérissant avec des cicatrices et des aphtoses buccales. Les

trois signes majeurs de la maladie furent ainsi identifiés.

En 1946 : Benediktos Adiantidés a reconnu la thrombophlébite comme quatriéme

signe majeur de la méme maladie (6).



Adamantiades a été le premier a classer la maladie en sous-classe : oculaire,
cutané muqueux et systémique, il a contribué aux premiers critéres de classification et
de diagnostic (Zouboulis, 2002). (7)

Figure 2: Benediktos Adamantiades 875 in Bursa — 1962 in Athenes

1936, le Docteur Hulusi Behget, dermatologue turc, a été le premier a décrire
formellement les diverses manifestations de la maladie, dans le « Journal of Skin and
Venereal Diseases » en rapportant une serie de trois cas. Il a d'abord décrit une triade
d'aphtes oraux, ulcéres génitaux et uvéite a hypopyon, il les appela: syndrome du

triple complexe de Behget (8).

Ledit syndrome était classiqguement décrit a I'époque comme une triade de signes

suivants :

e Ulcération buccale récurrente allant des petits ulcéres aux gros nécrotiques.

o Ulcération génitale : ulcéres avec des arétes vives enflammées qui
guerissent avec la formation de cicatrices.

e Diverses lésions oculaires, allant de la conjonctivite et de I'uvéite a la

thrombose de la veine centrale de la rétine.

La maladie de Behget a été documentée au niveau international au Congrés de
dermatologie en 1947 (Verity et al., 1999a). (8)



Figure 3 : Huluci Behget (1889-1948)

En 1941, A. Touraine dermatologiste frangais, a établi le concept de grandes
aphtoses larges, il en étend le sens a la triade décrite par H. Behget (1937) (aphtoses,
bipolaire et uvéite a hypopyon) ainsi que d'autres manifestations cutanéomuqueuses,

vasculaires, articulaires et viscerales. (9)

En 1973, Ohno et coll. décrivent, pour la premiére fois, I’association entre la MB
et le géne HLA B51. En effet, parmi les maladies associées a un marqueur HLA,
figure la maladie de Behcet, au cours de I’analyse de laquelle Ohno et coll ont observé
au Japon, une forte élévation de l'antigene B 51, par rapport a la fréquence de ce
marqueur chez les témoins. (10)

En 1988, une mise au point a été faite sur les manifestations veineuses et
artérielles de la maladie. (11)(12).

Depuis lors, les observations de cette affection intrigante n’ont cessé de se
multiplier, et la description clinique en a été complétée, au fur et a mesure, permettant
d’établir plusieurs critéres diagnostiques dont ceux de I’International Team for the
Révision of the International Criterie for Behcet disease qui sont les plus utilises de

nos jours.



I11. Epidémiologie

La maladie de Behcet est une affection rare, ubiquitaire, qui touche fréquemment

les populations de I’Asie centrale, de I’Asie de I’Est, et celles du pourtour

méditerranéen.
La repartition de la MB semble suivre I’itineraire de la « route de la soie », qui

s’étend depuis le bassin méditerraneen jusqu’en Extréme-Orient (13)
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Figure 4 : La route de la soie

1. La prevalence :
La prévalence de la maladie de Behget le long de la route de la soie est de 14-

20cas/100.000 (2) (14).
Ainsi, la maladie de Behget est plus commune en Turquie avec une prevalence de

20-602cas/100.000 (15)(16). Pour les autres pays d’Asie, tels que le Japon, la Corée, et

la Chine, La prévalence est de 13-20 cas/100.000 habitants (17).



En Europe, un taux de prévalence de 1.5 a 15.9/100.000 a été rapporté au
Portugal, en Espagne, en Italie et en France (18)(19), tandis qu’en Suede, au
Royaume-Uni et en Allemagne la prévalence a été estimee a un taux de 0,3 & 4,9/100
000(20)(21).

La prévalence de la maladie de Behget aux Etats-Unis est signalée comme 0,12-
0,33 cas pour 100 000 habitants. (22)

La survenue de la MB dans des populations d’ Afrique sub-saharienne n’a pas fait
I’objet d’étude épidemiologique spécifique or une petite série de cas ont eéte

enregistres.

En effet, au Maghreb, la prévalence est de I'ordre de 10/100.000 en Tunisie et

reste également importante, au Maroc (23)

Par ailleurs, La prévalence de la thrombose chez les patients atteints de maladie
de Bechet varie entre 10 % et 30 %, dans laquelle plusieurs lits de vaisseaux sont
souvent touchés, ils incluent la thrombophlébite superficielle, et profonde, les

thromboses de I’artere pulmonaire et la thrombose intracardiaque (24).
2. L’Incidence :

Le nombre d’études réalisées en vue de préciser I’incidence de la Maladie de
Behcet est tres limité, cela peut s’expliquer par la difficulté de situer le début d’une

affection.

En pratique, I’incidence est mesurée en prenant en compte la date de diagnostic,
mais parfois la trop longue durée du diagnostic entraine des incertitudes dans les
mesures d’incidence. En raison de la rareté de la maladie de Bechet, I’incidence est
souvent définie a partir d’un faible nombre de cas, ce qui affecte la valeur de

I’estimation (25).



Les seules études ayant évaluées les taux d’incidence annuelle de la MB ont
abouti a des chiffres approximatifs compris entre 0,20 et 0,80/100 000 habitants. (26)

3. Lesexe:

La différence de sexe dans la présentation de la MB a été l'un des principaux
sujets de I'épidémiologie de cette affection et un grand nombre d'études

épidémiologiques ont éte menées pour les revéler.

Ainsi ladite maladie touche avec prédilection le sexe masculin or le degré de

cette derniére varie selon les pays. (27)

Dans quelques series marocaines le sexe ratio est situé entre 2.43 et 3.26
(28)(29).

Cependant une prédominance féminine a été remarquée au Japon, en Chine et en

Corée avec un sexe ratio 1.1 (30).

Par ailleurs, Il semble, d’apres des études, que le sexe module I’expression et

méme la sévérité de la MB.

La participation vasculaire est commune chez les patients atteints de la maladie

de Behget avec une prédominance masculine (31).

En effet, les manifestations vasculaires et particulierement les manifestations

veineuses affectent jusqu’a 40% de patients masculins.
4. L’age
La maladie se déclare généralement chez les adultes avec une moyenne d’age de

30 ans, bien que des cas ont été rapportes chez des enfants (32).

D'apres différentes etudes, L'age moyen de survenue d'une thrombose veineuse
est situé entre 27 et 36 ans. Bien que I’age ne semble pas exercer une influence sur la

survenue de ces atteintes. (33).
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IV. Physiopathologie
1. Physiopathologie de la maladie de Behget

La maladie de Behcget est une maladie multifactorielle dont I’étiopathogénie
demeure indéfinie, cependant cette maladie a connu une nette progression au cours de ces
dernieres années.

En effet, comme dans beaucoup d’autres maladies inflammatoires ou auto-immunes,
nombreux sont les éléments qui intercédent dans la survenue des dommages organiques.

La maladie de Behget est inévitablement incitée par des facteurs
environnementaux, infectieux, bacteériens et viraux, qui élicitent des anomalies de
réponse inflammatoires et des dysfonctionnements du systeme immunitaire inné ou
acquis, chez des individus génétiqguement prédisposés. (34)

Histologiquement parlant, certains antigenes d’origine virale, (tels que I’herpes
simplex virus) ou bactérienne (Streptococcus) entrainent une réponse lymphocytaire
de type Thl(caractérisée par une « up-régulation » notamment d’IL-1, de TNF,
d’interféron, d’IL-8 et d’ll-18) générant en particulier une activation des cellules
endothéliales et des neutrophiles. Ces derniéres s’infiltrent dans les organes
habituellement touchés engendrant ainsi les dégats tissulaires observeés. (35)
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Figure 5: Modele hypothétique de la pathogénese de la MB (1)
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L existence des cas familiaux (1/10 des cas), la prévalence élevée de la maladie de
Bechet chez les jumeaux et leur parents (36) ainsi que la particularité de la distribution
géographique de la maladie nous a permis d’admettre que cette réponse pathologique
survient chez un hote génétiqguement predispose, mettant ainsi en exergue I’importance
des facteurs génétiques dans I’étiopathogénie de cette affection. (37)

Le gene qui est particulierement lié a la maladie de Behget est le HLA-B 51, La
forte association entre la MB et cet allele du CMH de classe 1 a été décrite pour la
premiére fois par Ohno et al. en 1982 (38).

Les résultats d’une méta-analyse récente, regroupant un total de 4 800 patients
atteints de la MB et 16 289 témoins (issus de 78 études) ont permis d’estimer a 5,78 %
le risque de développer la maladie chez les porteurs de HLA-B51. (39)

Sur la base d’une étude plus ample, ayant analyse 311 459 polymorphismes
nucléotidiques (SNP) chez 1215 patients et 1278 témoins sains de Turquie, la frequence du
HLA-B51 fut estimée a 59 % chez les patients, contre 29,3 % chez les témoins. (40)

Toutefois, dans les pays occidentaux, cet alléle n’est retrouvé que chez 13% des
patients d’origine caucasienne. Ainsi, il a été conclu que I’HLA B51 augmentait de
facon considérable le risque de développer cette maladie dans les pays ou cette
affection était frequente. (41)

Le role exact du HLA-B51 dans la pathogénie de la MB n’est pas connu,
plusieurs hypotheses ont éte proposeées :

» La fonction principale du systéme HLA de classe 1 est la présentation d’une
multitude de peptides aux lymphocytes CD8, or aucun peptide spécifique lié
a la MB n’a été identifié. (42)

» L’interaction avec les récepteurs KIR des cellules tueuses naturelles (NK :
naturel killer), des lymphocytes T CD8 et des lymphocytes T, engendre une
inhibition de la toxicité de ces cellules. (43)

> Le r6le du HLA-B51 dans I’hyperactivité des polynucléaires neutrophiles a
été aussi evoqué (44).
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L’alliance du HLA-B51 aux manifestations cliniques de la MB a été amplement
analysée. L’HLA-B51 est généralement retrouvé chez des patientsavec des aphtes
génitaux, atteintes cutanées et oculaires, alors que la séverité de la MB (les atteintes
vasculaires et neurologiques) était inversement associee a la présence du HLA-B51. (45)

Cependant, I’antigéne HLA-B51 ne refleterait qu’un faible pourcentage du risque
relatif de développer la maladie de Behget dans les formes familiales, ce qui suggere
I’implication d’autres facteurs génétiques. (46)

En plus des facteurs infectieux et génétiques cités ci-haut, des facteurs
environnementaux ont été évoqués. En effet, certains auteurs ont trouvé une augmentation
significative de cuivre, de zinc, d’hexachlorure de benzene et de polychlorinate-biphényl
dans le sang et les biopsies nerveuses des patients atteints de la M. Behget. (47)

Enfin, le role du dysfonctionnement de la cellule endothéliale au cours de la MB
a bien éte établi.
Ainsi I’ensemble des progres réalises pour bien comprendre la physiopathologie

de la MB sera incontestablement a I’origine du développement d’authentiques
thérapeutiques plus efficaces. (48).
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Figure 6 : Arbre décisionnel montrant le mécanisme a I’origine des Iésions tissulaires au

cours de la maladie de Behcet
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2. Physiopathologie des manifestations vasculaire de la maladie de

Behcet et en particularité les thromboses veineuses :

La pathogenése de la thrombose veineuse au cours de la maladie de Behget n’est

pas compléetement élucidée.
Cependant deux mécanismes peuvent étre impliqués :

+ La vascularite, caractéristique de la maladie de Behcet, explique en partie
I'initiation de la thrombose au niveau des petits et gros vaisseaux. (49)

4+ L’hypercoagulabilité sanguine.

La vascularite de la MB est une pan-vascularite expliquée par la presence a la
phase aigte d’un infiltrat peri vasculaire, fait de lymphocytes TCD4, lymphocytes B et
de polynucléaires neutrophiles intervenant dans la production de cytokines (TNF-a,
IL-1, IL-6) et envahissant principalement la média et I’adventice. Ce qui engendre

ainsi une altération des cellules endothéliales. (50)(51)

Une inhibition du pouvoir fibrinolytique du serum et I’hyper-agréabilité

plaquettaire peut expliquer le caractere thrombogene de la MB.

L’endothélium est vigoureusement impliqué dans les processus d'hémostase, du
fait de sa localisation a l'interface entre le sang et les constituants de la paroi
vasculaire. Ainsi dans les conditions normales la couche endothéliale garantit une
activité anticoagulante predominante mais en cas datteinte de l'endothélium la

thrombose prend le dessus. (52)

En effet, I’altération de ces cellules entraine une détérioration de la synthése des
prostacyclines (PGI2), dont la principale action est d'empécher l'agrégation des
plaquettes, ainsi qu’une augmentation de taux du facteur de Von Will brand qui est a

I’origine d’une hyper-agréabilité plaquettaire. (53)
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Lors des atteintes vasculaires, la présence d’un taux élevé d’endothéline a
également été noté chez les patients. (54) L’endothéline est un stimulant vasculaire
important et peut jouer ainsi un role dans l'initiation des complications vasculaires. Sa

physiopathologie au cours de la MB demeure inconnue. (55)

Dans une étude coréenne, le niveau d'antithrombine IIl1 (AT |[lI) etait
significativement plus bas chez les patients atteints de la maladie de Behget, alors
qu’aucune anomalie d'activité du plasminogéne, de la protéine C ou de la protéine
S. n’a été observé. (56)

Dernierement, une baisse de la proteine S libre et de son activité est notée chez
des malades porteurs de la MB, notamment ceux qui présentent des thromboses
veineuses. Un déficit acquis en protéine S, de mécanisme auto-immun, est suggeré

dans cette physiopathologie. (57)

La présence d’anticorps anti-cardiolipines chez quelques patients a éte signalé
par certains auteurs, mais leur relation avec les thromboses au cours de la maladie de

Behcet n’a pas été clarifiée. (58)

Dans des précédentes études, la mutation du géne du facteur V de coagulation
G1691A (facteur V Lei den) a éte rapporté, cette mutation contribue ainsi a des
complications thrombotiques chez les patients atteints de la maladie de Bechet. (59)

Une absence des anticorps anti-cytoplasme, des polynucléaires neutrophiles, (60) ainsi
que des anticorps anti-cellules endothéliales a été enregistré lors de I’angio-Behget. (61)

Les différentes études portant sur les facteurs de thrombophilie chez les patients
atteints de MB ont pu démontrer que le processus inflammatoire affectant les
vaisseaux était a I’origine de I’incidence accrue des thromboses. Bien que les
mécanismes pro-thrombotiques ne soient pas encore bien élucidés. Les composants de
la phase aigue sont en géneral éleves au moment du diagnostic des thromboses. Sur
cela, les traitements immunosuppresseurs forment le traitement de base en cas de

thrombose, alors qu’un traitement par anticoagulant est remis en question. (62)
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V. Les manifestations cliniques de la maladie de Behcet :
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Figure 7: Illustrant I’ensemble des atteintes au cours de la maladie de Behget
1. Les manifestations non vasculaires de la maladie de Behget :

Aprés la triade décrite par Huluci Behget en 1937, joignant I’aphtose bipolaire

buccale et genitale ainsi que I’uvéite, plusieurs autres travaux ont permis de compléter

la description clinique et d’allonger le tableau d’une multitude de manifestations,

décelées au fur et a mesure de I’avancement des recherches (manifestations

neurologiques, digestives, vasculaires.) faisant de cette entité une véritable maladie

systémique.

L absence de marqueurs biologiques spécifiques et de signes histologiques

caractéristiques, confirme I’importance d’un bon examen clinique.
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1.1. Atteinte cutanéomuqueuse (63)(64)

Les manifestations cutanéomuqueuses constituent la pierre angulaire du
diagnostic de la maladie de Behget. En effet, la plupart des critéres diagnostiques sont
de nature dermatologique, ils représentent ainsi 4 des 5 criteres de I’ International study
group for Behget disease. (65)

Ces manifestations peuvent étre negligees par les malades du fait de leurs aspects
apparemment banals. Elles peuvent précéder ou survenir apres ou de fagon

concomitante avec les autres atteintes systémiques.

Cependant, I’existence ou non de ces manifestations est déterminante pour etablir
un diagnostic de certitude, la non-confirmation de ces atteintes peut engendrer un

retard de diagnostic. (66)

Exigée parmi les critéres internationaux de la MB, I’existence de I’aphtose buccale
est considéréee comme déterminante pour établir le diagnostic de la maladie de Behget, il
s’agit d’ulcérations reconnues par leurs caractéres douloureux, unique ou multiples,
parfois précédées d’une vesicule épheémere, tapissées par un enduit blanchatre « beurre
frais », a bords nets, avec un pourtour inflammatoire, pouvant entrainer une géne a

I’alimentation et a I’élocution, elles sont retrouvees généralement au niveau :

e Des faces internes des joues,

e De la muqueuse gingivale et du sillon gingivo-labial,

e Des bords latéraux, le bout et le frein de la langue,

e Parfois de la volte palatine, les amygdales, le pharynx et méme le

larynx.

Evoluant par poussees et rémissions, a caracteres récidivants, les aphtes buccaux
peuvent étre induits par certains aliments, par des traumatismes dentaires et parfois par

des cycles menstruels et des émotions.
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Les aphtes régressent au bout de deux a trois semaines sans laisser de cicatrices. (67)

Ils ne peuvent étre distingués des aphtoses buccales banales, mais leur nombre,

leur répetition et leur invalidité constituent des signes d’alarme.

Il s’agit d’ulcérations dont I’aspect est voisin de ceux observés au niveau buccal.
Elles peuvent étre douloureuses ou complétement latentes, elles sont localisées

géneralement :

e Chez I’homme, au niveau du scrotum, plus rarement sur la verge, le
sillon balanopréputial et le gland.

e Chez la femme, au niveau de la vulve, essentiellement a la face interne
des grandes et petites levres, mais aussi a la partie inférieure du vagin et

au niveau du col.

A caractéres récidivants mais moins frequents que I’aphtose buccale, les aphtes

génitaux sont trés évocateurs du diagnostic.

Ces ulcérations ont une évolution lente et discréte. Elles disparaissent et laissent
place a une cicatrice dépigmentée indélebile permettant le diagnostic rétrospectif de la

maladie, d’ou I’intérét d’un examen clinique minutieux.

Ces aphtes buccaux et genitaux sont souvent associés, réalisant ainsi une aphtose

bipolaire.

Des aphtes peuvent également se trouver au niveau cutang, localises
principalement au niveau des plis, des aisselles, des espaces interdigitaux des pieds et
le périnée. Elles débutent géneralement sous forme de vesicule puis prennent la forme
de pustule. La survenue secondaire d’une ulcération permet de la différencier d’une

pseudo-folliculite nécrotique.
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D’autres localisations sont trés rares mais possibles a savoir, au niveau de la
muqueuse nasale, de la muqueuse conjonctivale, du larynx, de I’urétre, de I’cesophage,

de I’estomac et sur la marge anale. (68)

Il s’agit de lésions a type de papules de quelques millimétres de diameétre, non
folliculaires (non centrées par un poil) et stériles. La lésion se couvre d’une vesicule, au
bout de 2 a 3 jours elle devient une pustule, puis se recouvre d’une crodte qui se détache

en laissant apparaitre une petite ulceration qui disparait sans laisser de cicatrices.
Ces lésions se localisent principalement au niveau :

e Dudos,

e De la face antérieure des cuisses,
e Du visage,

e Des membres inférieurs,

e Des fesses et des bourses.

Les lésions papulo-vesiculo-pustuleuses peuvent étre confondues avec des

aphtoses scrotales lorsque celles-ci siegent au niveau des bourses. (70)

‘“'Pq

Figure 8 : Aspect d’une pseudo-follicule (service de médecine interne (M.A) chu rabat)
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Les érythéemes noueux sont des lésions dermo-hypodermique nodulaires,
caractérisées par une apparition brutale de nouures, ces dernieres sont des élevures
fermes a la palpation, pleines, non fluctuantes, profondes, de surface érythémateuse ou
de couleur normale. Douloureuses, elles sont localisées particulierement au niveau des

faces d’extension des membres et s'accompagnent volontairement d’arthrites.

Sur le plan histologique, il s’agit d’une inflammation aigué de la jonction dermo-
hypodermique peéri vasculaire et des septums inter lobulaires évoluant sans nécroses ni

sequelles. (71)

Parmi les autres manifestations cutanées spécifiques de la maladie de Behget, on
note I'hyperréactivité cutanée aspécifique aux agressions de [I'épithélium (site
d'injection, de perfusion, éraflure superficielle ou d'intradermoréaction a des antigénes

variés). Ce phénomeéne est a l'origine du test de pathergie.

Il est considéré comme positif lorsqu'une lésion papuleuse, qui devient
papuloveésiculeuse puis papulopustuleuse est obtenue 24 a 48 heures apres une piqlre

intradermique a 45° de la face antérieure de l'avant-bras, avec une aiguille de 20 a 26 G.

La sensibilité de ce test est diminuée par I’usage de matériel jetable et par la
désinfection cutanee. (72)

1.2. Atteinte oculaire :

Les atteintes oculaires font partie des critéres diagnostiques, pouvant étre

inaugurales ou se manifester plusieurs années apres le debut de la maladie.

Particulierement fréquentes et potentiellement graves, elles conditionnent le pronostic
fonctionnel puisqu’elles peuvent mener a la cécite, d’autant que la bi latéralisation des

lésions peut étre rapide, notamment en I’absence de prise en charge adéquate. (73)
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Elles se caractérisent par des poussées récidivantes, pouvant étre pleinement
asymptomatiques ou s’exprimer par un trouble visuel, une baisse de I’acuité visuelle,

une douleur oculaire, une photophobie, et/ou un larmoiement.

Tres caractéristique de la MB, I'uveite antérieure se présente sous forme d’un
tableau clinique, plus ou moins complet, fait d’une baisse de I’acuité visuelle, une
rougeur oculaire, périkératique, une douleur périorbitaire, une photophobie et un

larmoiement. (79)

L uveéite est constamment non granulomateuse, elle se joint a un tyndall de la
chambre antérieure, associé, dans un tiers des cas, a un hypopion, ce dernier, traduit la
severité de I’uvéite, est défini par un épanchement purulent de la chambre antérieure
de I’ceil, jaune-créme, aseptique et mobile avec les mouvements de la téte. Il peut
cependant étre réduit a une fine lame cellulaire. C’est la consequence d’un afflux et

d’une sédimentation des polynucléaires neutrophiles dans I’humeur aqueuse. (74)

Inconstantes et de regression rapide, ces manifestations, lorsqu’elles sont
récurrentes, peuvent entrainer particulierement des synéchies iridie-cristalliniennes,
une atrophie de I’iris, ainsi qu’une hypertonie oculaire suite a une perturbation de
I’écoulement de I’humeur aqueuse, d’une fermeture de I’angle par des synéchies
antérieures ou d’une séclusion pupillaire due a I’inflammation ou a I’administration de

corticoides locaux ou géneéraux. (79)

Caractérisée par sa fréquence et sa gravité, lI’uvéite posterieure engage le
pronostic fonctionnel des patients en engendrant une cécité (75) pratiguement
constante. Elle se présente sous forme d’un tableau clinique fait d’une baisse de

I’acuité visuelle indolore comme elle peut étre asymptomatique.
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C’est une vascularite occlusive et nécrosante associée a un Tyndall vitréen
caractérisé par un engainement blanchéatre cedémateux péri-veineux puis péri-artériel
tres variables en nombre et en surface, perceptible au fond d’ceil ou par angiographie a
la fluoresceine qui met en évidence les dilatations capillaires avec des zones

d’obstruction et des fuites.

Des hémorragies ainsi qu’un cedeme rétinien évoquent le caractere occlusif des
Iésions, entrainant, dans certains cas, des territoires ischémiques habituellement bien
visible au fond d’ceil, I’extension de ces derniers se complique d’un accroissement
néo-vasculaire pré- rétinien. Le vitré est affecté éventuellement, perd sa transparence,

se rétracte et se durcit, avec une tendance a tirer sur la rétine qui se déchire.

Une imagerie cérébrale doit étre réalisée en cas d’un cedéme papillaire important

et bilatéral a la recherche d’une thrombophlébite cérébrale responsable HTIC.

Aprés de nombreuses poussees d’uveite postérieure, I’inflammation disparait
laissant une rétine atrophique, des vaisseaux deshabités, un nerf optique péle et des

altérations de I’épithélium pigmentaire. (76)

Dite aussi pan uveite, sa frequence au cours de la maladie de Behget varie entre
24 et 70% (77)(78). Elle se caracterise par une inflammation sévere qui intéresse
toutes les structures de l'uvée, a savoir, les segments antérieur, intermédiaire et

postérieur sans site predominant a la réaction inflammatoire.

Les vascularites retiniennes précedent ou accompagnent I’uvéite, elles sont

géneralement responsables de cécité soulignant ainsi leur gravité. Il s’agit :
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e Dratteintes veineuses dont les lésions de périphlébite sont les plus
spécifiques. L’atteinte se présente sous forme d’un engainement
blanchéatre avec perte de la transparence de la paroi vasculaire pouvant
intéresser aussi bien le pOle posterieur que la périphérie rétinienne
constamment bilatérale. Les hémorragies, les exsudats, et les néo
vaisseaux sont beaucoup plus exceptionnels. Les thromboses veineuses a
leur tour, rares, partielles ou complétes intéressent les branches veineuses
et le tronc de la veine centrale de la rétine. (79)

e Beaucoup plus rares les atteintes artérielles se présentent sous forme de
péri-artérites le plus souvent associées a une périphlébite.

L’angiographie rétinienne pouvant mettre en évidence une augmentation de la

permeabilité capillaire méme en cas d’examen ophtalmoscopique normal.

D’autres manifestations bien que rares peuvent étre observées dans certains cas a

Savoir :

e Les neuropathies optiques inflammatoires, ischémiques ou secondaires a une
HTIC.
e Laconjonctivite, la kératite, la sclérite ou I’épisclérite, aphte conjonctival.

1.3. Les atteintes articulaires :

Précoces, parfois inaugurales, les manifestations articulaires peuvent précéder les
autres atteintes (80). Fréquentes, elles peuvent revétir plusieurs aspects cliniques. Il
peut s’agir d’une atteinte mono, oligo ou poly-articulaire.

Les manifestations sont généralement symétriques, bien que dans certains cas
elles peuvent étre asymétriques, touchant avec prédilection les grosses articulations
des membres inférieurs, particulierement les genoux, les chevilles, et les hanches,
parfois les coudes et les poignets, rarement les articulations des mains ou des pieds.
Les petites articulations sont exceptionnellement concernées. (81)(82)
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Il est a objectiver que la MB peut étre associée a une atteinte du rachis axial. (83)

L’intensité des arthrites est variable et discréte, ayant un caractére aigu ou

subaigu beaucoup plus que chronique. (84)

Elles sont rarement destructrices avec des images radiographiques le plus
souvent normales, bien que des érosions ostéo-cartilagineuses ou de minimes

pincements peuvent exister. (85)

La survenue de kyste poplité est notée, sa rupture peut étre difficile a distinguer

d’une thrombophlébite, bien que des associations ont pu étre observées. (86)(87)

L'association de la maladie de Behget a une spondylarthrite ankylosante est rare,
bien que pour certains auteurs, il s'agirait d'une association fortuite, pour d’autres, la
maladie de Behcet constitue, chez les patients porteurs de I'antigene HLA B27, un

facteur de risque de survenue de spondylarthrite ankylosante. (88)(89)
1.4. Atteinte neurologique : (90)

De fréquence variable, I’atteinte neurologique apparait habituellement dans les

annees qui suivent les premieres manifestations de la maladie.

Faisant toute la gravité de la maladie, les lésions neurologiques regroupent

plusieurs types d’altérations

En effet la manifestation la plus fréquente est la méningite, cette derniere se
traduit le plus souvent par un syndrome meéningé franc, néanmoins dans certains cas,
elle peut étre latente, objectivée par des céphalées discrétes ou par la découverte
fortuite d’une réaction lymphocytaire ou panachée, aseptique avec une

hyperprotéinorachie révélée par une ponction lombaire systématique.

Pouvant étre isolée, précédant la méningo-encéphalite ou une méningo-

encéphalomyélite. L’ensemble de ces tableaux cliniques traduisent le neuro Behget.
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L atteinte encéphalique peut intéresser tous les territoires cérébraux engendrant
différents tableaux neurologiques : un syndrome pyramidal, un syndrome cérebelleux

ou cochléo-vestibulaire
Les autres manifestations neurologiques syndromiques les plus fréquentes sont :

e Les atteintes du tronc cérébral,

e Les hémiparésies et para parésies,

e Les syndromes confusionnels,

e Les paralysies des nerfs craniens.

e Les polynévrites et les polyradiculonévrites, celles-ci sont
exceptionnelles (91)(92)(93).

Les manifestations psychiatriques sont possibles au cours de la maladie de
Behget, bien qu’elles soient difficiles a dissocier des conséquences

socioprofessionnelles d’une maladie chronique invalidante.

Parmi les autres manifestations neurologiques, on note les thrombophlébites
cerébrales qui dans certains cas engendrent une hypertension intra cranienne et

pouvant étre a leur tour révélatrice de la maladie de Behcet.

Non spécifique, I'imagerie par résonance magneétique (IRM) reste I’examen de
choix pour mettre en évidence les différentes anomalies de signal evoquant ainsi les

différentes lésions possibles.
1.5. Les atteintes pleuropulmonaire et médiastinales : (94)

Les atteintes pleuropulmonaires et mediastinales consistent essentiellement en
des infiltrats, avec ou sans pleurésie, dans de rares observations le chylothorax

secondaire a une thrombose cave supérieure a eté decrit.
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Nombreux sont les signes cliniques qui nécessitent une attention particuliére chez
les patients atteints de la maladie de Behget. Ainsi le tableau clinique peut joindre une
hémoptysie grave et souvent fatale, une toux, des expectorations, une dyspnée d’effort

ainsi que des douleurs thoraciques.

Cependant une pathologie embolique vasculaire pulmonaire ou une surinfection a
germes opportunistes favorisée par les traitements, doivent étre éliminées avant d’en

accepter I’autonomie.

Etant une maladie thrombogéne, le syndrome cave supérieure, di a I’obstruction
du drainage veineux cave supérieure et a I'élévation de la pression veineuse dans les
territoires situés en amont, peut entrer dans le cadre de ces manifestations

pleuropulmonaires de la maladie de Behcet. (95)
1.6. Les atteintes cardiaques : (96)

Les manifestations cardiaques de la maladie de Behget sont la conséquence de

Iésions pouvant concerner les trois tuniques :(97)

e La myocardite : infiltrats inflammatoires myocardiques associés a une
nécrose myocytaire d’origine non ischémique (98) pouvant entrainer des
troubles du rythme cardiaque.

e L’endocardite : inflammation de I'endocarde (structure et enveloppe
interne du cceur incluant les valves cardiaques), engendrant des
valvulopathies aortiques ou mitrales.

e Les péricardites fibroblastiques compliquée le plus souvent de thrombus
intra cavitaires (99)(100).

L "atteinte des coronaires est possible, compliquée d’IDM, d’hémopéricarde et/ou

de mort subite.
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1.7. L’atteinte digestif :( 101)

Les manifestations digestives au cours de la maladie de Behget ont bien éte
documentées (102)(103). Elles concernent la totalité du tube digestif, la localisation la

plus fréquente est le colon et la région iléoceecale (104)(105)
L atteinte gastrique est plus rare.

Le tableau clinique, non spécifique, regroupe des flatulences, douleurs

abdominales, nausées, diarrhées, ballonnements, éructations, anorexies...

Des hemorragies digestives types rectorragies ou hématémeses sont possibles.
(106)

Sur le plan endoscopique, aucun signe specifique n’a été décrit. Toutefois,
I’étendue en profondeur des lésions est en faveur de la MB. Cependant quelques
¢tudes ont noté la présence des ulcérations aphtoides siégeant au niveau du corps et de
I’antre de I’estomac (107). Des cicatrisations anormales en pont de la muqueuse
gastrique, des ulcérations de Dieulafoy, (108) et des ulcérés gastroduodéenaux, (109)

ont également étaient décrit dans certaines études.

Sur le plan radiologique, les images les plus fréeqguemment objectivées sont celles
de floculations anormales de la baryte, des épaississements des plis muqueux et des

dilatations segmentaires de I’intestin gréle avec stases. (110)
Quelques cas de pancreatite ont été rapportes.
1.8. L’atteinte rénale :

Exceptionnelle, I’atteinte rénale n’a fait I’objet que de quelques publications.
L’amylose est la plus signalée, a c6té de rares cas de néphropathies non amyloides
(111). Des lésions parenchymateuses essentiellement glomérulaires et des lésions

vasculaires ou pédiculaires peuvent étre décelées.

27



L "atteinte rénale se traduit par un syndrome néphrotique avec insuffisance rénale,
ou par des anomalies urinaires asymptomatiques a type d’hématurie et/ou de
protéinurie. (112)(113)(114)

Les lésions rénales peuvent étre infra cliniques, ainsi une biopsie rénale
systématique a pu mettre en évidence des dépots irréguliers extra membraneux et/ou
mésangiaux de C3, parfois associés a des dépbts d’IGA, d’IgG et des lésions

artériolaires sans amylose. (115)
1.9. Les atteintes musculaires : (116)

L atteinte musculaire est rare. Elle s’associe aux manifestations articulaires,
s’exprimant principalement par des myalgies diffuses ou prédominantes aux muscles
proximaux (117) et de myosite siégeant principalement au quadriceps ou au mollet
simulant une thrombophlébite. (118)(119)(120)

Sur le plan histologique, une dégenérescence des fibres musculaires et une
infiltration par des cellules mono- et polynucléés peut étre décelée par une biopsie. Les

créatine-phosphokinases (CPK) sont rarement augmentées. (121)
1.10. Les atteintes génitales :

Confirmées par divers auteurs, elles peuvent étre un facteur de mauvais

pronostic.

Des poussées d'épididymite sont frequemment notées et peuvent étre inaugurales.

L'urétrite est possible, parfois liée a des aphtes urétraux. (122)

L’orchi-epididymite, d’évolution aigue, peut étre également notée régressant sans
laisser de sequelles.

1.11. Autres atteintes :

La splénomegalie et les adénopathies peuvent étre présentes dans certain cas
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2. Les manifestations vasculaires de la maladie de Bechet :

Le tropisme vasculaire de la maladie de Behcet dit aussi « Angio-Behcet » est
connu depuis longtemps et fait toute I’originalité de cette affection, car elle concerne le
plus souvent les sujets jeunes, de sexe masculin, sans facteur de risque vasculaire

associe.

Décrites par Adiantidés en 1946, les manifestations vasculaires de la maladie de

Behget mettent en jeu aussi bien le pronostic vital que fonctionnel. (123)
2.1.Les atteintes artérielles :

Habituellement plus tardive, I’atteinte artérielle est le plus souvent associée a

I'atteinte veineuse. Elle survient plusieurs années apres le début de la maladie (124).

Bien que fréquente, I’atteinte artérielle pose un grand probléme thérapeutique en
chirurgie cardiovasculaire, elle peut conduire a des lésions cérébrale ou cardiaque
irréversibles. Parmi les lésions vasculaires, les anévrismes artériels, ainsi que les
occlusions artérielles (125). La présentation clinique varie avec la variation de la

topographie du vaisseau atteint.

Un anévrisme artériel est une dilatation permanente, segmentaire, avec perte du
parallélisme des bords d’une artére dont le diametre est augmenté d’au moins 50 % par
rapport a son diametre régulier normal adjacent (126). Il représente 65% des
complications artérielles de la maladie de Behget (127), pouvant étre spontanées ou
secondaires a un traumatisme ou ponction artérielle. Les anévrysmes artériels peuvent

étre uniques ou multiples et étagés. (128)

Le plus souvent symptomatique, I’anévrysme entraine des complications trés

graves en vue du risque de rupture.
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L’aorte et les arteres pulmonaires sont formellement les localisations les plus
fréquentes des anévrysmes au cours de la Maladie de Behget, bien que d’autres
localisations soient possibles :

a. Les anévrismes de I’aorte :

eLes anevrismes de I’aorte abdominal se traduit le plus souvent par un tableau
clinique fait de douleurs abdominales habituellement sourdes, irradiant en arriere vers
les lombes et le bassin. La douleur peut étre sujet d’une mauvaise interprétation et
considérée ainsi comme étant une douleur digestive banale ou des lombalgies. Bien
que dans certains cas la douleur peut étre absente. A I’examen clinique, la présence
d’une masse abdominale pulsatile et expansive traduit la présence d’un anévrysme. Il
peut s’associer a des signes de compression nerveuse ou veineuse. (129)

elLes anevrysmes de I’aorte thoracique, peu fréquents, se traduisent par un
tableau clinique fait de douleurs thoraciques et entrainant chez certains malades un
syndrome de compression médiastinale avec cedeme en pelerine, une dyspnée, une
toux, une dysphagie, une voix bitonale et un syndrome de Claude Bernard Horner.
(130) Parfois, ils peuvent étre découverts par une embolie systémique associée a des
hémoptysies dues a une fissuration de I’anévrisme dans les voies aériennes.

b. Les anévrismes de I’artere pulmonaire :

Tres évocateurs de la maladie de Behget, les anévrismes de I’artére pulmonaire se
traduisent par un tableau clinique fait de symptomatologie respiratoire, en effet
I’hémoptysie constitue un signe révelateur fréquent et récidivant, elle peut étre massive
voir fatale. Des douleurs thoraciques peuvent étre egalement présentes ainsi qu’une
toux irritative ou une dyspnée. Bien que dans certains cas, les anévrysmes de |’artere
pulmonaire peuvent étre asymptomatiques découvert fortuitement lors d’une
radiographie thoracique et confirmé par une angiographie pulmonaire et une TDM.
(131) (132)
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Localisés généralement au niveau des gros troncs proximaux, Ces anévrysmes sont

principalement uniques, bien qu’une atteinte multiple ou bilatérale ne puisse étre écartée. (139)

c. Les anévrismes de I’artere fémorale :

3°™ sigge de prédilection, la

L’artere fémorale est considérée comme étant le
présence d’un anevrysme se traduit cliniguement par une tuméfaction ferme localisée
sur le trajet artériel, a savoir au niveau de I’aine principalement. C’est une masse

expansive, pulsatile, synchrone au pouls, avec ou sans souffle systolique. (133)

L évolution peut étre marquée par une rupture hémorragique avec formation d’un
hématome compliquant le tableau clinique. Le développement d’une thrombose ne

peut étre négligée, révélée le plus souvent par une ischémie aigue du membre. (134)
d. Les autres anevrismes periphériques :
IIs sont Classes par ordre de fréquence comme suit :

e Les anévrismes de I’artére poplitee,

e Les anevrismes de I’artére iliaque,

e Les anévrismes de I’artere tibiale,

e Les anévrismes des arteres du membre supérieur,

e Les anévrismes des troncs supra-aortiques,

Moins frequentes et de meilleur pronostic que les anévrysmes, les occlusions
artérielles n’ont aucun facteur déclenchant spécifique, cependant un trouble de la

coagulation, peut étre consideré comme facteur favorisant. (135)
a. Les occlusions des arteres pulmonaires :(136)

Les occlusions artérielles pulmonaires au cours de la MB sont secondaires a :

e Une atteinte pulmonaire primitive,

e Des thrombo-embolies envoyeées a partir des veines périphériques.
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L évolution de ces thromboses et tres variable, en effet elle peut :

e Se recanaliser sans laisser de seéquelles,

e Engendrer des infarctus pulmonaires,

e Creéer une dilatation en amont de la thrombose, pour laisser place a un
anévrysme.

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

Les occlusions de I’artere sous-claviere se traduisent par un tableau clinique fait
de paresthesies, d’une claudication intermittente (rarement) et d’une disparition des

pouls aux MS. Un syndrome de Raynaud peut é&tre présent dans certains cas.
c. Les occlusions de I’aorte :

Contrairement aux lésions anévrismales, les lésions occlusives sont

exceptionnelles au niveau de I’aorte (137).
d. Les occlusions des autres artéres périphériques :
Classées par ordre de fréquence comme suit :

e Les occlusions des arteres des membres,

e Les occlusions des artéres carotides,

e Les occlusions des artéres coronaires : rares, caractérisees par la
survenue d’un IDM chez un sujet jeune,

e Les occlusions de I’artere rénale : caractérisées par la survenue d’une
hypertension artérielle chez un sujet jeune sans facteurs de risque,

e Les occlusions de I’artere meésentérique et de I’artéere cerébrale :

exceptionnelles, rarement citée dans la littérature.
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2.2. Les atteintes veineuses :

L atteinte veineuse concerne 80 a 90% des atteintes vasculaires elle apparait dans
50% des cas au cours des 5 premieres annees de I’évolution de la maladie. Elle peut étre
inaugural constituant ainsi un mode de révélation. Par ailleurs, I’atteinte veineuse peut étre

concomitante a I’aphtose ou a d’autres manifestations évocatrices de la maladie. (138)

L atteinte veineuse englobe aussi bien les veines superficielles que les veines

profondes.

Une thrombose veineuse superficielle est une thrombose intéressant une veine du
réseau veineux superficiel. Le terme de thrombophlébite superficielle peut étre

employe en cas de réaction inflammatoire de la paroi de la veine thrombosée. (139)

Fréquentes, précédent généralement les atteintes veineuses profondes, les
thromboses veineuses superficielles sont fugaces et migratrices. Elles se traduisent le
plus souvent par des nodules érythémateux sensibles, arrondies ou ovalaires a
disposition parfois linéaire, de quelques centimétres de diamétre, leur aspect peut

préter confusion avec un érytheme noueux. (140)

Le territoire des saphenes est considéré comme un siege de prédilection, a un
degré moindre I’abdomen et le membre supeérieur (MS), favorisé par les piqdres
veineuses fréquentes. Les lésions faciales ont été exceptionnellement rapportées par

quelques auteurs. (141)

Au cours de la maladie de Behget, les thromboses veineuses profondes
constituent une forme grave par leurs complications qui mettent en jeu le pronostic
vital et fonctionnel (142), pouvant concerner toutes les grosses veines de I’organisme,
avec une predilection pour les territoires veineux des membres inférieurs. En second

lieu, arrivent les territoires veineux cérébraux, thoracique et abdominal.
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a. Thromboses des membres inférieurs :

Les membres inférieurs sont le siege de predilection de ces thromboses. La
présentation clinique n’étant pas spécifique, ces derniéres se traduisent par un tableau
clinique fait d’une douleur spontanée ou provoquee par la palpation du mollet, d’une
rougeur, d’une élévation de la température cutanée, d’un cedeme, d’une diminution des
ballotements des mollets ainsi qu’un signe de Homens positif. Exceptionnellement, le
membre peut étre cedématié, dur et douloureux avec une impotence fonctionnelle

(phlegmasie d’ Alba Dolens) évoquant ainsi un stade tardif évolutif de la phlébite. (143)

Principalement d’apparition brutale, les thrombophlébites surales n’entrainent

qu’un simple cedeme du membre, sans signes inflammatoires.

Les veines affectées par ordre décroissant de fréquence sont les veines fémorales,
poplitées, saphenes et crurales (144). Ces thromboses sont d’installation d’autant plus

insidieuse que leur siége est profond.

Un risque d’extension a la veine cave inférieure est a craindre. L’extension de ces

thromboses aux veines rénales est rare, peut occasionner un syndrome néphrotique. (145)

Le diagnostic se fait principalement a I’aide d’un écho-doppler veineux des
membres permettant ainsi de préciser le siege de la thrombose, sa taille, son caractere
flottant ou fixe et la présence ou non de calcification. De plus I’écho doppler peut nous

renseigner sur la qualité des veines affectées.
b. Thrombose des membres supérieure (146)

Moins fréquentes, les thromboses des membres supérieurs présentent certains

points communs avec celles des membres inférieurs.

La présentation clinique de la TVP des MS est dominée par un syndrome
obstructif veineux, avec I’apparition plus ou moins aigue d’un cedéme touchant le bras
puis I’avant-bras et la main, associé a une coloration cyanique majorée en position

déclive. La douleur est moins fréquente qu’en cas de TVP des M.
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D’autres manifestations sont possibles telles qu’une lourdeur ou une tension du
membre soulagée par la suréléevation, une douleur axillaire ou cervicale, ou encore des

paresthésies des membres secondaires a I’irritation du plexus brachial.

Les veines les plus souvent affectées sont les veines sous-claviere ou axillaire.
Cependant, la présence de céphalées concomitantes aux autres signes cliniques doit

suspecter une extension intracranienne via la veine jugulaire.

La preésence d’un syndrome cave supeérieure suspecte une extension vers le

territoire veineux thoracique et impose une imagerie en urgence.

Un écho doppler permet de confirmer le diagnostic et constitue ainsi un examen

de choix.
c. Thrombose de la veine cave supérieure (Syndrome cave supérieure) :

L angio-Behget thoracique demeure préoccupante, du fait de sa morbi-mortalité

élevée, (147) représentant un des modes de révélation de la Maladie de Behget.

Succédant habituellement aux thromboses des gros troncs des MS, la thrombose
de la veine cave supeérieure peut s’associer a celle de la veine cave inférieure, du tronc
innominé et des sous clavieres. (148)(149) Bien qu’elle puisse étre, dans certain cas,
bien tolérée et évoluant a bas bruit, la thrombose des VCS peut se traduire par un
syndrome cave supérieure avec une circulation veineuse collatérale thoracique ou
cervico-faciale et un cedéme en pélerine témoignant du developpement assez long de la

thrombose.

Les thromboses de la veine cave supérieure peuvent méme donner place a un
tableau clinique bruyant, fait de céphalées, des douleurs thoraciques, un cedeme
papillaire bilatéral, de la fievre, un épanchement pleural (150)(151) a type d'exsudat ou
de transsudat, parfois chyleux (152) (153), ils peuvent aussi se joindre a une atteinte

cardiaque type chylo-péricarde.
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L’imagerie représente la pierre angulaire de la prise en charge, se basant

principalement sur angioscanner thoracique.
d. Thrombose de la veine cave inferieure :

Succédant généralement a une atteinte des veines surales et/ou ilio-fémorales, la
thrombose de la VCI peut également survenir de facon isolée, favorisée dans certain

cas par une malformation vasculaire congeénitale. (154)

Elle se traduit en un tableau clinique complet comprenant une circulation
collatérale de la paroi abdominale avec une stase veineuse des MI et une phlébite a
bascule, parfois une fievre avec des douleurs lombaires et inguinales irradiant vers les
membres inférieurs peuvent étre présente. La persistance ou la survenue d'ulcéeres

suspendus doit étre évocatrice.

Une association avec une thrombose portale avec des signes HTP (155)(156) ou

une extension aux veines rénales est exceptionnelle mais possible. (157)(158)

Associée a des anevrismes des arteres pulmonaires, la thrombose de la VCI

définit le Syndrome de Hughes-Stovin.
e. Les thromboses des veines sus-hépatiques ou syndrome de Budd-
Chiari :
Le syndrome de Budd-Chiari est di a une occlusion des veines hépatiques, des
veines caves inférieures, sous hépatique ou les deux. Il est considéré comme rare, sa

fréquence a été estimée a 2,8% sur une serie de 493 patients (159), mais reste une

complication sévere de la maladie de Behget (160).

Il est évoque par un tableau clinique comprenant une ascite, une hypertension

portale voir une simple altération du bilan hépatique.
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La gravité de cette lésion est liée au degré de la déchéance hépatique ou a la
survenue d’hémorragie par rupture de varices cesophagiennes. En effet I’évolution peut

étre marquée par I’installation d’une insuffisance hépatique aigue mortelle. (161)
f. Lathrombose des veines viscérales :

L’infarctus entéro-mésentérique veineux secondaire a une thrombose de la veine
mésentérique et exceptionnellement rapporté dans la littérature. (162) Pareil pour les

thromboses du tronc porte et de la veine splénique.
g. Thrombose des veines rénales :

Le plus souvent due a une extension d’un thrombus de la veine cave inférieure,
elle se traduit par un tableau clinique fait d’une douleur lombaire et une hématurie
simulant une colique néphrétique. La percussion de la fosse lombaire est douloureuse.

L angio-TDM abdominal permet de poser le diagnostic.
h. La thrombose veineuse cerébrale : (163)

L atteinte neurologique au cours de la maladie de Behcet (MB) est de fréquence

variable.

Deux types d’atteintes sont décrites : I’atteinte parenchymateuse et vasculaire

dont les thrombophlébites cérébrales. (164).

En effet la semiologie des thromboses veineuses cérébrales est stéréotypeée,
comprenant des céphaleées, un cedeme papillaire bilatéral et une élévation de la
pression du LCR. Bien qu’elles soient le plus souvent isolées, HTIC peut étre associé a
d’autres signes cliniques neurologiques tels que les déficits focaux, les crises de

convulsions, et /ou une altération de la conscience.

Le siege le plus fréquent de la thrombose est le sinus longitudinal supérieur,

suivie par le sinus transverse, les veines cérébrales profondes et le sinus caverneux.
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> Forme topographigue (165)

Dans la majorité des cas I’atteinte est multiple touchant a la fois plusieurs sinus

ou veines cérébrales. Un sinus est rarement atteint de fagon isolée.

+ Sinus sagittal supérieur

Asymptomatique ou révélé par une HTIC isolée. Il s’agit le plus souvent de

ceéphalée d’apparition brutale ou progressive suivi de de signes focaux spécialement

évocateurs s'ils sont bilatéraux (déficit moteur et/ou sensitif parfois a bascule, associé a

des crises épileptiques).

+ Sinus latéraux

Se traduit le plus souvent par une HTIC isolée, mais elle peut étre associé a des

signes focaux hémisphériques (aphasie dans les cas de thrombose du SL gauche).

La thrombose peut s'étendre :

*

Au sinus pétreux supérieur entrainant une atteinte du nerf trijumeau (V),
Au sinus pétreux inférieur occasionnant une paralysie du nerf
oculomoteur externe (VI1),

Aux veines corticales par la veine de Labbe ou par le SLS, traduit par des
crises epileptiques ou des déficits focaux hémisphériques,

L'extension au niveau du golfe de la jugulaire engendre un syndrome du
trou déchiré postérieur avec une paralysie des derniers nerfs craniens
(IX, X, XI).

Le sinus caverneux

Moins fréquente,
Une association d’un chémosis, un ptosis et une ophtalmologie
douloureuse se voit généralement dans sa forme aigué,

Une extension aux autres sinus et possible en absence de traitement.
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*

Les thromboses veineuses corticales

Isolées, manifestées le plus souvent par un tableau hétérogéne en raison des voies

d’écoulement variées, engendrant le plus souvent des déficits moteurs ou sensitifs ainsi

que des crises convulsives.

*

Les TVC profondes

Isolée, rare et de diagnostic difficile

Severes et brutales,

Le tableau clinique regroupe :
Des signes déficitaires moteurs et/ou sensitifs,
Une atteinte des nerfs craniens,
Un syndrome méningé évoquant I’existence de Iésions cedémateuses ou
ischémiques, parfois hémorragiques des régions Capsulo-thalamo-sous-
thalamiques,
Des signes d’HTIC,
Un syndrome cerébelleux,
Les crises épileptiques sont rares a I’inverse des atteintes des sinus
dure-mériennes,
Des troubles de la conscience a type d’un coma, confusion ou de
somnolence,
Les troubles neuropsychologiques constants, peuvent étre masqués par
les troubles de conscience.
Troubles mnésiques, troubles des fonctions executives, troubles
intellectuelles et Visio-constructifs engendrant a une démence sous

corticale.

L évolution comporte un risque de cecité par atrophie optique secondaire a

I’cedéme papillaire. Cependant, le pronostic est favorable en I’absence d’atteinte

parenchymateuse associee.
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Le développement de I’imagerie par résonance magneétique a rendu la
visualisation de ces thrombus plus facile permettant avec I’angiographie de poser le
diagnostic. (166)

i. Thrombose de la veine centrale de la rétine (167)
Il s’agit d'une obstruction de la veine centrale de la rétine par un thrombus.

L aspect ophtalmoscopique est imposé par les signes liés a la géne au retour
veineux dans les veines rétiniennes (dilatation veineuse, cedéme papillaire,

hémorragies rétiniennes).

Une vision trouble d’apparition brutale, d’intensité variable, dépendant de la
qualité de perfusion du lit capillaire et donc de la forme clinique et de la séveérité de

I’occlusion de la veine centrale de la rétine :

e Une acuité visuelle effondrée, inférieure a 1/20éme traduit le plus
souvent une forme ischémique sévere ;
e Une acuité visuelle supérieure a 2/10émes est en faveur d’une forme

non-ischémique.
L’ceil est blanc, indolore.

> Le diagnostic repose sur I'examen du fond d'ceil.

V1. Diagnostique

En I’absence de marqueur biologique spécifique, le diagnostic demeure
essentiellement clinique, il repose sur des critéres internationaux dont les plus récents

sont ceux du groupe international d’études sur la maladie de Behget.

La présence d’une aphtose buccale récurrente, a raison d’au moins 3 fois par

annee est considérée comme critere majeur.
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Parmi les criteres mineurs on trouve les ulcerations genitales récurrentes, des
atteintes oculaires (uvéite antérieure, uveéite posterieure, hyalite, vascularite
rétinienne), des lésions cutanées (erytheme noueux, pseudo folliculite, lésions papulo-

pustuleuses...) et le test pathérgique positif.

La présence d’un critére majeur associé a au moins 2 mineurs permet de poser le

diagnostic.

Tableau 1: Criteres de classification de la maladie de Behget, proposés par I’International

Study Group for Behget Disease

Aphtose buccale récidivante :

e 3types: majeur, mineur, herpétiforme,
e 3 poussées/an,
e Observé par un médecin ou le patient.

+ au moins 2 des critéres suivants :

o Ulcérations genitales récidivantes ou Iésions cicatricielles observées par un médecin
ou le patient.
e Lésions oculaires :
« Uwvéite antérieure, uvéite postérieure, hyalite a la lampe a fente,
¢+ Vasculite rétinienne observée par un ophtalmologue.
e Lésions cutanees :
% Erythéme noueux, pseudo folliculite, Iésions papulo-pustuleuses,
¢ Nodules acnéiformes observés par un médecin en dehors de I’adolescence
ou d’un traitement corticoide.
e Test pathergique cutané positif :

o,

< Lu par un médecin apres 24-48h.

Derniérement (en 2013), ces critéres de classification ont été révises.
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Tableau 2:Tableau : Nouveaux critéres de classification de la maladie de Behcet

Signes Cliniques Points
Atteinte oculaire 2
Aphtose génitale 2
Aphtose buccale 2
Lésion cutanée typique 1
Manifestation neurologique 1
Manifestation vasculaire 1
Pathergy test positif 1

Le diagnostic selon les nouveaux criteres du groupe d’études international est

retenu sur un SCORE supérieur ou egal a 4 points

Ne prenant pas en considération la présence de certaines manifestations cliniques
importantes de la maladie de Behcet, ces différentes classifications doivent étre
utilisees avec précaution, puisqu’aucune d’entre elles ne permet d’identifier ou

d’exclure une MB avec certitude.

De ce fait, d’autres éléments peuvent contribuer au diagnostic. Ainsi toute
atteinte viscerale grave isolée et inaugurale (ex : thrombose de la veine cave, veines
sus-hépatiques, anévrysmes pulmonaires, thromboses cérébrales et rétiniennes...) doit

faire évoquer une maladie de Behget.

D’une autre part, Un antécédent familial de MB augmente aussi la probabilité
diagnostique.

La recherche du gene HLA-B51 n’apporte pas d’élément diagnostique fort, mais
peut s’averer utile en cas d’incertitude diagnostique. (168)
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VII. Traitement :(169) (170) (171)
1. But:

Peu sont les études controlées et randomisees relatif au traitement de la maladie
de Bechet. Cependant, les progrés realisés concernant la compréhension de
I’étiopathogénie et de la physiopathologie de la maladie de Behget ont permis de
déterminer la base du traitement dont I’objectif est de corriger les perturbations
fonctionnelles des polynucléaires neutrophiles, lymphocytes, et le complexe
endothélio-plaquettaire.

2. Moyens :

2.1. Traitement médical :

Les corticoides agissent en inhibant la transcription de cytokines pro-
inflammatoires. Ils reduisent le taux d’acide arachidonique par la synthese de
lipocortine et inhibent I’expression des molécules d’adhésion. Les macrophages

constituent leur principale cible.

Dotes d’un role anti-inflammatoire, ils évitent la présentation de I’antigéne aux
lymphocytes, inhibent la prolifération et la production des LT et LB et assurent ainsi
une diminution de la synthése d’IL-5 et d’IL-6. (172)

Utilisés en monothérapie ou combinés a d’autres medicaments, ils sont utilisés
géneralement en premiére intention, peut étre administrés en per-os, en bolus ou

localement (bains de bouche ou préparations spéciales de type pommade).

Cependant il est important de prendre en considération leurs effets notamment
sur le métabolisme osseux et cela par leur association a un traitement adjuvent (vit D,

Ca™", potassium, RSS...).
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Utilisée a une dose de 1 a 2 mg/j, c’est un inhibiteur de I’activité chimiotactique
des polynucléaires généralement augmentée au cours de la maladie de Behget. En
exergant une dépolymerisation des microtubules cytoplasmiques des polynucléaires,
(173) elle inhibe ainsi leurs mobilités et leurs activités entrainant un effet anti-

inflammatoire net.

La colchicine possede également un effet anti-inflammatoire direct par inhibition

du NLRP3, (174) une protéine provocatrice de Il'inflammasome, responsable de

I’activation des processus inflammatoires.

Antibiotique de la famille des sulfones, utilisée a la dose de 100 mg/j elle n’est

efficace qu’en association a la colchicine.

C’est un immunosuppresseur puissant, il est administré habituellement en
perfusion mensuelle pendant 6 mois, en association a la cortisone, dans les formes
graves de la maladie. Cela permet de contréler trés rapidement son évolution et
d’empécher I’aggravation.

A I’issue de ces 6 mois, un relais oral par I’azathioprine est prévu afin de

maintenir une rémission.

Il s’agit d’un antimétabolite qui probablement inhibe la prolifération
lymphocytaire et agit sur la synthese de certaines cytokines dont I’IL-2. Il inhibe

également la synthese de purines et ainsi la synthese d’ADN et d’ARN.

Elle est utilisée hors AMM a la dose de 2.5 mg/kg par voie orale. Trois mois sont

nécessaires avant d’observer les effets positifs du traitement. (176)(177)
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La thalidomide a une activité anti-inflammatoire, immunomodulatrice et anti-

angiogenique reconnue, elle est utilisée a doses progressives (50-200 mg/j).

IIs sont utilisés en prévention primaire ou secondaire des complications
thrombotiques.

Ce sont des biothérapies récentes utilisées pour lutter contre la maladie de Behget.

En effet un taux plasmatique anormalement élevé de TNF o ainsi que son
récepteur soluble a été retrouvé chez les patients atteints de la maladie de Behget,

particulierement chez les personnes atteintes d’uveites.

- L’infliximab (Remicade®) représente 90% des biothérapies utilisées dans le
traitement de la maladie de Behget & une posologie de 5mg/kg, administré par voie
intraveineuse SO, S2, S6 puis toutes les 8 semaines. La dose peut étre augmentee
jusqu’a 10mg/kg. (178)

- L’adalimumab est utilisée hors AMM dans le traitement des patients atteints de
la maladie de Behcet a une posologie de 40 mg toutes les 2 semaines par voie sous
cutanee, la reponse est rapide et efficace.

2.2. Traitement chirurgical

Le recours a la chirurgie a lieu, principalement, dans certain cas d’atteinte

vasculaire a noté : la thrombectomie, I’endoctomie et la mise en place d’un filtre cave.
3. Indications

L'approche thérapeutique dépend du cas individuel du patient, de la gravité de la
maladie et de [latteinte des principaux organes. (179)(180) Elle doit donc étre
individualisée.

45



Le but du traitement consiste a limiter les sequelles et prévenir les rechutes.

Ainsi chez les patients qui présentent une atteinte multi systémique, une
communication étroite entre les différents intervenants est nécessaire en vue
d’optimaliser le traitement du patient. (181)

3.1. Les manifestations vasculaires majeures

Il n'existe pas de consensus thérapeutique des thromboses veineuse au cours de la

maladie de Behget.

IIs sont traités avec une anticoagulation systémique initialement. En effet la place
du traitement anticoagulant dans la prise en charge des atteintes vasculaires veineuses,
notamment en phase aigle, est discutée mais reste préconisé, nécessitant une
évaluation du risque hémorragique et une verification d’éventuelles Iésions

anévrysmales artérielles, ainsi on distingue
=» Traitement médical :

a. Les anticoagulants :
e HBPM:

Notamment I’énoxaparine utiliser a dose curative soit 2 injections par jour de
100 Ul/kg, @ mode d’action rapide utiliser généralement en phase aigtie. Un relais

rapide par les AVK est souvent réalisé.
e HNF

L héparine ne dissout pas le thrombus mais empéche son extension. Un bolus
d’héparine de 50 a 100 Ul/kg I\VVD puis perfusion IV continue a la SAP de 500 Ul/kg/j
(20 Ul/kg/h) est administré. La posologie est adaptée en fonction du résultat du TCA

réalisé & la 4°™ heure (183).
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e AVK:

Leur effet n'apparait qu'apres 24 heures environ aprés son ingestion Il est
maximal vers le deuxieme jour, leur effet persiste quelques jours apres I’arrét du
traitement. Les patients sous AVK ne présentent qu’un faible risque hémorragique, en
effet, selon une étude portée sur 657 patient atteint de la maladie de Behget 62 ayant
développé une TVP dont 90% ont été mis sous AVK dont 1.7% ont développé un
syndrome hémorragique (184) leur posologie est adaptée progressivement on se basant

sur le résultat de I’INR dosé 48h aprés I’administration.
e AOD anticoagulants oraux directs

Les AOD ont récemment renforcé I'arsenal theérapeutique du traitement et de la
prévention de la maladie thromboembolique veineuse, ils agissent en inhibant la
cascade de la coagulation en inhibant directement un des facteurs de la coagulation, ils
sont caractérises par un délai d’action rapide pouvant étre utilises dans

des situations aigués (dabigatran, Apixaban, Edoxaban).

Ainsi dans une étude récente, portant sur 44 patients atteints de la maladie de
Behcet, ayant développés une thrombose veineuse et traites par des AOD associés a
une corticothérapie ou immunosuppresseur, a souligné qu’un risque de rechute était
plus faible qu’en I’absence d’AOD. (HR : 0,024 [0,004-0,14], p < 0,0001). (185)

Le role favorable des anticoagulants reste a discuter, certains auteurs (notamment
en Turquie) ne préconise pas I’utilisation des anticoagulants du fait du role
prépondérant de l'inflammation dans la genése des Iésions au cours de la maladie de
Behget. (186)

—>La durée du traitement anticoagulant sera de 3 a 6 mois sauf dans les
formes graves comme les thromboses des veines sus hépatiques et/ou de la veine

cave qui necessitent une anticoagulation prolongée.
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b. Les corticoides :

Le mécanisme thrombotique est di essentiellement a une inflammation de la
paroi vasculaire justifiant ainsi I’utilisation d’un traitement anti-inflammatoire par

corticoides.

En cas de thromboses veineuses aigues profondes et en absence de critéres de
gravité (membres inférieurs), un traitement par glucocorticoides en dose d’attaque soit
prednisone 0,5 mg/j est recommandé en association avec un traitement anticoagulant ,
en cas d’atteintes séveres (thrombose des veines sus hépatiques, thrombose de la veine
cave, anevrysmes artériels, myocardite...) un traitement d’attaque par les
glucocorticoides, a fortes doses s’impose soit un bolus 1V de méthylprednisolone 500
mg/j pendant 3 jours avec un relais par une corticothérapie a base de prednisone dosé a
1 mg/kg/j (sans depasser 80 mg/j) pendant 3 semaines suivi d’une décroissance
progressive (15 a 20 mg/j @ 3 mois et < 0,1mg/kg/j a 6 mois).

c. Les immunosuppresseurs :

Un traitement immunosuppresseur peut étre envisage afin de réduire
I’inflammation systémique aboutissant a I’activation endothéliale ainsi prévenir une
récidive de thromboses. (187) Bien gu’aucune étude n’ait permis d’évaluer le role des
immunosuppresseurs dans la prévention de nouvelles TVP, on a noté que dans une
étude menée sur le traitement avec azathioprine, (188) le nombre de patients ayant

développé une TVP était moindre dans le groupe ayant recu cet immunosuppresseur.

Par ailleurs une étude ouverte sur le traitement avec la cyclosporine a montreé des
effets bénéfiques du traitement immunosuppresseur sur I’incidence des thromboses.
(189)

- De cela un traitement par immunosuppresseur doit étre adjoint des

I’instauration du traitement anticoagulant, pouvant étre d’une part :
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e A type cyclophosphamide intraveineux avec une posologie de 0,7 g/m? sans

dépasser 1,2 g en bolus toutes les 4 semaine ce dernier est utiliser en premiere
intention dans les cas d'emblée sévére (Budd Chiari thrombose porte) avec un relai
aprés 6 al2 mois par azathioprine la durée de traitement n'est pas bien codifiée elle

se situe généralement entre 3 a 5ans,

e Le Chlorambucil : D’action lente moins toxique que le Cyclophosphamide. Il

est demarré a la dose 2mg/j et augmenté progressivement a la dose totale de 5 a
12mg/j. Il est indiqué dans les atteintes neurologiques et oculaires de la maladie de
Behcget. Aucune étude n’as permis de mettre en évidence son efficacité au cours des
thromboses veineuses.

Nous rapportons le cas d’un patient atteint de la MB et ayant développé une
thrombose du sinus sagittal supérieur, du sinus transverse, du sinus droit et de la veine
jugulaire interne associer a une uvéite bilatérale, de la prednisolone, du chlorambucil
et un anticoagulant avaient été prescrits. L'évolution clinique été marquée par une
améliorée progressivement. (190)

e Le meéthotrexate : Au cours de la malade de Behcet, le méthotrexate est

habituellement prescrit a la dose de 0,3 mg/kg/semaine, par voie orale ou SC. Si la
tolérance clinique et biologique est satisfaisante, la dose pourra étre augmentee a 20
puis 25 mg/semaine pour atteindre cette dose au bout de 4 a 6 semaines, dose qui sera
maintenue jusqu’a la fin du traitement. (191)

Ainsi, dans une etude portant sur un patient atteint de la maladie de Behget avec
une thrombose veineuse profonde du membre inferieur et ayant regu, sur le plan
thérapeutique, de la méthotrexate, on a noté une évolution favorable. Ainsi apres un an
de traitement, une échographie Doppler vasculaire a montré une régression complete
des thromboses des membres inférieurs. (192)

> Cependant [utilisation systematique des immunosuppresseurs reste
discutable, en vue de leurs effets potentiellement déléteres, lors des premiers épisodes
de thromboses veineuses des extrémités.
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d. Les immunomodulateurs :
e Lesanticorps anti-TNFa :

- L’infliximab est utilisé a dose de 5 mg/kg SO, S2, S6 puis tous les 6
semaines peuvent étre également utiliser, en cas d’atteintes vasculaires
récidivantes I’azathioprine oral (2 mg/kg/j) ou les anticorps anti-TNFa
(adalimumab ou infliximab) sont recommandés.

- L’adalimumab est également utiliser en cas atteinte vasculaire
thrombotique.

- Ustekinumab est un anticorps monoclonal dirigé contre les interleukines, le
traitement par ustekinumab a demontré son efficacité au cours de la prise en
charge des aphtoses réfractaires de la maladie de Behget cependant aucune
étude n’a permis de démonter avec précision son effet au cours des
thromboses veineuses.

- Letocilizumab est un anticorps monoclonal humanisé qui bloque I’action

des récepteurs de I’interleukine 6.

Dans une étude recente portant sur 47 patients atteints de la maladie de Behget, qui
avaient une maladie réfractaire aux agents conventionnels et biologiques antérieurs et
traités par tocilizumab, la réponse clinique variait en fonction des organes cibles. Le
tocilizumab a amélioré presque tous les patients présentant une atteinte oculaire (24/25),

neurologique (6/6), vasculaire (7/7) ainsi qu'une amylose secondaire (2/2). (193)
e L’interféron alpha

Utilisé dans le traitement de la maladie de Behcget en 1986, doteé de propriétés
immunomodulatrices expliquant son efficacité. A action rapide pouvant induire une
rémission a long terme, il est recommandé de démarrer avec une dose élevée tel que 6
voire méme 9x106 Ul par jour, la réduire a 4.5x106 Ul apres 4 semaines, et a 3x106
aprés 4 autres semaines puis passer a la dose d’entretien de 3 x 106 Ul 3 x par

semaines apres la rémission. (194)
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Dans une étude portant sur 33 patient atteint de la maladie de Behget et ayant
développé une thrombose veineuse profonde des membre inferieur et mis sous INF
L évolution a été marquee par un taux de rechute, repartie respectivement, de 29%,
37% et 45% a 6, 12 et 24 mois. (195)

e. Lacolchicine
L apport de la colchicine dans cette indication n'est pas clarifie.
= Traitement chirurgical

La prise en charge chirurgicale ou endovasculaire reste possible et ne doit pas
étre retardée si le patient est symptomatique. Afin de diminuer le risque de
complications post-opératoires, il est indispensable d’instaurer une corticothérapie et

un traitement immunosuppresseur avant la Thrombectomie.

Un filtre cave peut &tre mis en place afin d’éviter migration défragmente de

caillot sanguin dans le poumon (les embolies pulmonaires).
Ainsi il est préconisé d’utiliser, en premiere intention: (196)

e Un bolus corticoides (IV) puis relais oral
e Plus Azathioprine ou cyclophosphamide (1V) ou anti-TNF
e Plus anticoagulation efficace

e Chirurgie vasculaire si nécessaire

—>En cas d’échec il est recommander le changement d’anti-TNF

IIs sont traités avec du cyclophosphamide et des corticostéroides., le plus souvent

un traitement chirurgical et a envisager.
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3.2.

Les manifestations non vasculaires

Les stéroides topiques ou la solution de sucralfate constituent le traitement de
premiere intention en cas d’ulcérations isolées légeres.

La colchicine a également été utilisee pour prévenir les rechutes
cutanéomuqueuses. (197)(198)

L absence de réponse thérapeutique a la colchicine et en cas d’aphtose
buccale et surtout génitale géante ou gangreneuse la thalidomide ou la
dapsone peut étre utilisee.

Pour les lésions cutanéomuqueuses severes, les corticostéroides
systémiques, l'azathioprine, la pentoxifylline, la dapsone, l'interféron-

alpha, la colchicine et la thalidomide ont démontre des bénéfices.

La colchicine ameéliore de fagon spectaculaire les lésions cutanées type
pseudo folliculite necrotique ou nodules acnéiformes.

Les nodules dermo-hypodermiques répondent moins bien a la colchicine et
sollicitent habituellement I’association a un AINS tel que I'indométacine ou a

des glucocorticoides comme la prednisone a raison de 10 a 15mgy/j.

L’azathioprine est largement acceptée comme agent initial.

Pour les maladies oculaires séveres (baisse significative de l'acuité
visuelle, vascularite rétinienne ou atteinte maculaire), la cyclosporine ou
I'infliximab peuvent étre utilisees en association avec l'azathioprine et
des corticostéroides. (199)(200)(201)

Un groupe d'experts a recommandé d'envisager l'infliximab et I'adalimumab
comme agents immuns modulateurs de premiére intention pour le traitement

des manifestations oculaires. (202)
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e L'interféron alfa, seul ou en association avec des corticostéroides, semble étre

un deuxiéme choix dans la maladie oculaire sévére de Bechet. (203)(204)

e Les alternatives de traitement, basees sur lI'avis d'experts, sont les dérivés
aminosalicylate (5-ASA), y compris la sulfasalazine ou la mésalamine,
les corticostéroides systémiques, I’azathioprine, I’antagonistes du facteur

de nécrose tumorale o (TNF-a) et thalidomide.

e Elle peut répondre a la prednisone, aux injections locales de
corticostéroides, aux anti-inflammatoires non steroidiens (AINS) et a la
colchicine.

e Les inhibiteurs de l'interféron alfa, I'azathioprine et les TNF-a peuvent
étre essayés dans de rares cas de patients présentant des crises résistantes,

prolongées et invalidantes.

e Habituellement traitée avec des corticostéroides systémiques, de
I'interféron alfa, de [l'azathioprine, du cyclophosphamide, (205)

du méthotrexate et des antagonistes du TNF-a. (206)
VI1II. Evolution :

L évolution de la maladie de Behcet est marquée par des poussées imprevisibles
entrecoupées de périodes d’accalmie. Malheureusement, des rechutes restent possibles
méme apres le traitement. Les poussées sont d’intensité variable d’une personne a

I”autre.

De plus, chez une méme personne, I’intensité varie d’une poussée a une autre.
Elle semble étre plus grave chez le patient de sexe masculin que chez la femme avec

une tendance a diminuer d’intensité avec I’age.
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1. L’évolution des atteintes veineuses au cours de la maladie de
Behcet (207)

Sous traitement, I’évolution des thromboses veineuses profondes est
habituellement favorable spontanément, I'évolution risque d’étre défavorable avec
I’extension de la thrombose, la survenue d'une embolie pulmonaire voir le décés du
patient. A distance elles peuvent se compliquer d'une maladie post-thrombotique
(208).

Ainsi, dans la majorité des cas, I'embolie pulmonaire est secondaire a une
migration d'un thrombus a partir d'une thrombose veineuse des MI, elle est moins
fréquente a partir des thromboses veineuses des MS et du réseau drainé par la VCS.
Les embolies pulmonaires, constituent un facteur prédictif indépendant de mortalite, le
diagnostic de certitude ce fait par un angio TDM thoracique voir une scintigraphie

pulmonaire ventilation/ perfusion.

Par ailleurs, la maladie veineuse thromboembolique est une maladie chronique

dont I'évolution a moyen terme est marquee par le risque de récidive (209).

La récurrence des thromboses veineuse peut étre dans les mois ou les années
suivant le premier épisode chez le patient sous traitement ou non, intéressant la méme
localisation initiale ou autre. Cependant aucune étude ne deécrit avec précision les

caracteres des rechutes.

Le diagnostic de récidive est plus facile lorsque la thrombose s'étend en aval ou
en amont des veines initialement touchées. Cependant il devient plus difficile quand la

thrombose intéressé un site différent ou atteint le membre controlatéral.

Dans une étude porter sur 119 malades atteintes MB avec une TVP la récurrence
de des TVP a été notée chez 36 patients (30%). La récidive de la TVP était
significativent moins fréquente chez les patients pour lesquels des corticostéroides ont
été ajoutes aux anticoagulants (22% contre 59,3%; p <0,0001).(210)
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Dans une autre etude, portant sur 44 patients atteints de la maladie de Behget,

ayant développé une thrombose veineuse, traiter par AOD associer a une

corticothérapie ou immunosuppresseur, I’incidence cumulée des rechutes de TVP a 1,
2 et 4 ans était de 13 %, 22 % et 40 %, respectivement. (211)

Le Syndrome post thrombotique, généralement di a une obstruction veineuse

chronique, a la destruction du systeme valvulaire, veinulaire ou a l'association des deux.

Cliniquement il se traduit par :

Une Douleur a type de pesanteur, avec une claudication veineuse aggravée
par une station debout et céde en décubitus avec surélévation du M.
Un_Edeme, c’est la manifestation la plus précoce de l'insuffisance
veineuse chronique. Initialement il s’agit d'un cedéme blanc, mou,
prenant le godet, s'aggravant en cours de journée et cédant apres une nuit
en decubitus puis devient dur, chaud et luisant.

Des varices dont la topographie est variable. Ainsi la présence d’une
dilatation veineuse sus—pubienne, sous cutanée ou abdomino-thoracique
est trés évocatrice de thrombose veineuse pelvienne.

Des Troubles trophigues : Dermo-épidermites, Hypodermites ou ulceres.

Des signes articulaires : représentés par une rétraction des muscles du

mollet avec une ankylose de l'articulation de la cheville.

2. L’évolution de I’atteinte vasculaire artérielle au cours de la MB :

En absence du diagnostic précoce des anévrysmes artériels, les complications sont

inaugurales :

La rupture de I’anévrisme : sans que la taille de I’anévrisme ne soit
considérée comme un facteur prédictif. Parfois précédée d'un syndrome
pré-fissuraire diagnostiquer devant une douleur, fébricule et hypo TA.,

La thrombose de I’anévrisme : engendre une ischémie brutale des territoires

d’aval.
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3. L’evolution de I’atteinte ophtalmique au cours de la maladie de
Behcet

L’uveéite au cours de la MB est habituellement récurrente conditionnant le
pronostic fonctionnel. L’évolution peut étre marquée par une amélioration, une

stabilisation ou aggravation de I’acuité visuelle, les complications possibles sont :

e Complication du segment Antérieur : cataracte, Glaucome uvéitique.

e Complications du segment postérieur : Hemorragie intra vitréenne,

décollement de la rétine, glaucome neo vasculaire, ischémie rétinienne.

Cependant, La cécité en demeure la complication la plus redoutable due
géneralement a une atrophie optique, une dégénérescence maculaire, une rétine

atrophique avasculaire, un envahissement rétinien par du tissu glial ou un glaucome.

4. L’évolution de I’atteinte muqueuse au cours de la maladie de
Behcet

L évolution des aphtoses buccales est marquée par la disparition en 2 a 3
semaines sans laisser de cicatrices, de plus que les récidives dont la fréquence est

variable, marquent I’évolution générale.

Les aphtes génitaux disparaissent en quelques semaines de fagon spontanee en
laissant parfois des cicatrices dépigmentées permettant le diagnostic rétrospectif.

L’ évolution générale est marquée par des recidives de fréquence variable.

5. L’évolution de I’atteinte articulaire au cours de la maladie de
Behcet

L’évolution est souvent aiguée ou subaigué et récidivante. Les acces
d’inflammation se produisent a des intervalles irréguliers coincidant souvent avec

I’évolution générale de la maladie.
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IX. Pronostic :

Dans une étude portée sur 480 cas d’atteinte de la maladie de Behget, il a été noté
que les facteurs de mauvais pronostic se résument au sexe masculin, au tableau
clinique initial, ainsi qu’a I’intensité des marqueurs biologiques de I’inflammation.
Cependant, en absence de manifestations neurologiques, vasculaires ou digestives, le

pronostic vital de la MB est rarement menace. (212)

Le pronostic est lié au site et a la gravité de l'atteinte ainsi, les complications liées
a la maladie de Behcet mettent en jeu aussi bien le pronostic fonctionnel lors de
I’atteinte neurologique (déficit moteur permanents) et lors des atteintes oculaires
(cataracte, glaucome, cécité). (213)

Le diagnostic précoce ainsi que I’introduction rapide d’un traitement agressif ont

permis d’améliorer le pronostic visuel.

Le pronostic vital au cours de la M.B est exceptionnellement mis en jeu. La
mortalité est faible, estimée a 3-4%. (214)

Le taux de mortalité dans une cohorte de 817 patients en France était de 5% avec
un recul median de 7,7 ans. (215)

Des études récentes portant sur la morbidité et la mortalité a long terme de la
maladie de Behget, ont conclu que le maximum de morbidité se situe lors des

premieres années de I’évolution de la maladie.

Les déces au cours de la maladie de Behcet sont généralement dus :

«» Exceptionnellement a des atteintes thrombotiques :

Dans une étude tunisienne porter sur 430 patients atteints de la maladie de
Behcet, 119 avaient developper des thromboses veineuses profondes. Un déces lié a
une thrombose des veines sus hépatique et cave inferieur a été noté (Syndrome de
Budd Chiari). Deux autres déces ont été notés chez des patients avec TVP, I'un était lié

a une rupture d'anévrisme et le second a une amylose rénale.
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«» Des anévrismes artériels :

Les Anévrysmes de I’aorte, des arteres pulmonaires et des artéres cérébrales
constituent une cause importante de déces dans la MB le plus souvent liée a une

rupture.

Cependant, la survie s’est nettement améliorée chez les patients porteurs d’un
anévrisme des arteres pulmonaires grace a I’imagerie qui a permis un diagnostic

précoce et a I’introduction rapide de traitements immunosuppresseurs. (216)

«» L 'atteinte neurologique

Associée a des taux de mortalité allant jusqu'a 20% a 7 ans de suivi dans une
étude turque. (217)

s Autre
Plus rarement les décés sont dus a une perforation intestinale.
X. Suivi : (218)

La maladie de Behcget est multi systémique d’origine dysimmunitaire d’ou

I’intérét d’un bon suivi permettant :

e Assurer un bon contrdle de I’activité de la maladie, de dépister et de
traiter les éventuelles rechutes et complications précoces et tardives ;

e Assurer une bonne observance, vérifier la tolérance du traitement et la
décroissance du traitement chez les patients dont I’activité de la maladie
est contrélée,

e Assurer I’éducation thérapeutique du patient.

Le suivi est idéealement coordonné par un médecin ayant une certaine expertise
en collaboration avec d’autre médecin de diverses speécialités. Ceci est

particulierement dd au caractere multi systémique et évolutif de la MB.
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Aucun marqueur biologique ne permet d’évaluer précisement I’activité de la maladie.
La séverité de la MB détermine la fréquence du suivi :

e Un contr6le régulier tous les 3 a 6 mois est recommandeé.
e Un suivi annuel quand la MB est quiescente est indispensable.
e Une consultation mensuelle est recommandée dans les formes graves, de

méme les malades nouvellement diagnostiqués.

En pratique clinique, I’évaluation de I’activité de la Maladie de Behget repose

particulierement sur :

» Des données d’interrogatoire,

» L’examen clinique a la recherche de signe physique objectivant une maladie
active.

» Des scores d’activité tel que le « Behget’s disease current activity index (BDCAI)

» baser sur une auto- évaluation systématique des symptomes cliniques,

MERVOUS SYSTEM INVOLVEMENT (include intracranial vascular disease) IS D BEHCET'S DISEASE CURRENT
3 —"T’f,—J ' ACTIVITY FORM 2006
New SYmploms i NETVOUS SyS1em and Major vessel invelvement are defined 8 those nol previcussy rertznd Socey br obe's e
documented of regarted by the patient
(Ask questions below)
Date: Mame: Sex WF
Cenire: Telephone Date of birth
Over the last 4 weeks have you had any of the following? piesse cicle lich If pew ;
blackouts No Yes Courky
diiculty wilh spescn No Yes Chnicien. Adcrans:
difficulty with hearing o Yes Il 560N SEPENGE 8 M SyYMPICAS PISLant ouer Ma & Weeks ol I assssement
Billring offdouble vision Mo. Yen cinical fealures that the clinician feels ate due 1o Behcet's Disease should be soored
weakness/oss of feeling of face o Yes
weakness/ioss of fesling of amm No Yes .
wesknessoss of fesiing of leg No Yes F:;’;E"T;:ﬁ‘gm". 02:?51‘;‘ ALY,
memony loss Mo Yes = &
loas of balance Mo Yes “Thinking about your Behget's disease only, which of
these laces exprasses how you have been feeling over

Is there any evidence of new aciive nervous system involvement? No Yes the last four weeks? "[Tick one face) @ @ @ @ O ® ®

MAJOR VESSEL INVOLVEMENT{exclude Intracranial vascular disease)
{Ask question beiow)

HEADACHE, MOUTH ULCERS, GENITAL ULCERS, SKIN LESIONS, JOINT INVOLVEMENT AND
GASTROINTESTINAL SYMPTOMS

“Over the last 4 weeks have you had any of the fallowing ™ piesse cile lick I e : P o
nae enest pain No Yea Ask the patisnt Ihe following GUESians and Al [he ralaled boxes "Over the past 4 weeks have you had?
had Drealhessness No Yes
caughed up biood No Yes [pieses hok one bov per ine)
had painisweEngidiscolouration of the face No Yes
had painaweling discoiouration of ihe arm N Yes Present

a ey not &l all ffor up 1o 4)
hed painswelngidiscoouration of the leg No Yes cen
I8 there evidence of new active major vessel inflammation? Na ¥ee Heatache
Mouth Ulcerstion
Genital Ulceralicn
Enythema

CLINICIAN'S OVERALL PERCEPTION OF DISEASE ACTIVITY Sitin Pimules
Jcinis - Asthvzigia

Ttk 0ne 1806 Ihal expresses how you feel he patert's el AW

" you Mausea/varating/abdomingl gain
P
L @ @ © @ O @ @ Dianmoesvallereciank bicod per rectum

EYE INVOLVEMENT

BEHCET'S DISEASE ACTIVITY INDEX. 1 (Ask questians below)

Aud up all the soores which are highlighted in Biug (ront page ilems, one tick = score of 1 en index, all other (tems {please circie)
scove 'yes' = 1. You shoud now have & score oul of 12 which is the patient’s Behget's Disease Activily Ingex Score. Fight Eye Lel Eye
“Ove the last 4 weeks have you
— had?" ared eye o Yes No Tes
& painl eye No Yes Na Yes
biurmed or reduced vison No Yes Mo Yes
1 sy of the sbave is present: *Is this new™? No  [ENEE

(eircls the comact answes)

Figure 9 : Score : «Behget’s disease current activity index (BDCAI) » (219)
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L’appréciation d’un éventuel retentissement sur la qualite de vie est

fondamentale afin d’ajuster la prise en charge thérapeutique.

La maladie de Behget est une maladie chronique nécessitant un suivi régulier et
prolongé associé a une éducation thérapeutique indispensable pour la bonne évolution
de la maladie, et cela, en soulignant I’importance de la prise réguliere des traitements
prescrits, du risque d’un arrét brutal de ceux-ci, des signes d’alerte évocateurs de
rechute ou de complication de la MB ainsi que I’importance du suivi régulier qui
s’avere indispensable pour éviter les rechute, les complications ainsi qu’aux effets

secondaires du traitement.
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I. Type d’études

Il s’agit d’une étude rétrospective, descriptive, observationnelle et analytique
concernant 62 patients atteints de la MB et ayant développé une thrombose veineuse
parmi une série de 200 malades suivis pour MB au service de Médecine Interne du
CHU Avicenne de Rabat entre janvier 2014 et déecembre 2020.

I1. Recrutement des patients

1. Critéres d’inclusion :

Nous avons inclus tout patient ayant répondu aux critéres diagnostiques du
groupe international d’étude sur la MB “International Team for the Révisions of the
International Criteria for Behget disease ”, ayant développé une thrombose veineuse et

pris en charge au sein du service de Médecine interne de CHU Avicenne de Rabat.
2. Criteres d’exclusion :

Nous avons exclu de notre étude :

e Tout patient ne répondant pas aux criteres diagnostiques de groupe
international d’étude sur la MB.

e Les malades atteints de MB n’ayant pas présenté une thrombose
veineuse,

e Les dossiers non exploitables,

e Ainsi que les malades pris en charge dans d’autres services.

e Les patients non hospitalises durant le periode d’études (2014-2020)
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I11. Méthodologie

L’analyse des dossiers recueillis a été faite a I’aide d’une fiche d’exploitation
indiquant I’age, le sexe, les antécédents personnels et familiaux (notamment la
présence de cas similaire dans la famille),I’age du diagnostic de la maladie de Behget,
I’age de I’apparition de la thrombose veineuse, le délai entre le début de la maladie et
I’atteinte veineuse, le siege de la thrombose, les données cliniques et paracliniques , les
autres manifestations vasculaires et non vasculaires, le traitement recu et I’évolution

(modéle de fiche voir Annexes).

La saisie et I’analyse des donnees ont été faites par le logiciel EXCEL,
complétées par logiciel SPSS faisant appel a des tests analytiques et a une méthode

descriptive utilisant des pourcentages, des moyennes et des médianes.
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I. Epidémiologie.

1. L’age.

1.1. L’age de I’'apparition de la maladie de Behget.

L’age moyen de I’apparition du premier signe de la maladie est de 29 +/- 10.8

ans avec des extrémes de [10 et 65ans].

La symptomatologie est constatée chez nos patients suivant les tranches d’ages

ainsi catégorisées selon les données du tableau suivant :

Tableau 3 : Répartition des patients par tranche d’age (en fonction de I’age de début de

symptdmes)

[10-20] 14 23%
[21-30] 21 34%
[31-40] 19 31%
[41-50] 7 11%
[51-60] 0 0%
>60 1 2%
25
32%
20 19%
15 22%
10
7%
5
0 2%
0 I
10-20 21-30 31-40 41-50 51-60 >60

Graphique 1: La répartition des patients par tranche d’age en fonction de I’age du début des

symptomes
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La forme juvénile de la maladie de Behcet est retrouvée, dans notre série, chez 4
patients soit 6%. En effet, chez ces 4 cas les manifestations de la MB sont apparues

avant I’age de 16 ans.

Cependant, une forme tardive de la maladie de Behcet est retrouvée, dans notre
population, chez un seul cas ce qui correspond a 2% de I’ensemble des malades. Chez
ce patient &gé de 65ans, le diagnostic de la maladie de Behget n’a été confirmé qu’a
I’age de 69 ans.

2%

m forme juvenille
m forme adulte

forme tardive

Graphique 2 : La fréquence des formes, juvénile, adulte et tardive.
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1.2. L’age de diagnostic de la maladie de Behget.

Au moment du diagnostic de la maladie de Behcet, la moyenne d’age de nos
patients est estimée a 33.61 +/- 10.71 ans avec des extrémes allant de [18 ans a 69

ans], catégorisées selon les données du tableau suivant :

Tableau 4 : Répartition des patients par tranche d’age (en fonction de I’age diagnostic)

<20 4 8%
[21-30] 25 40%
[31-40] 21 34%
[41-50] 7 12%
[51-60] 4 4%

>61 1 2%

40% 38%
36%
35%
30%
25%
20%
15% 12%
10% 8%
4%
0% l
<20 21-30 31-40 41-50 51-60 >60

Graphique 3 : Répartition des patients par tranche d’age (en fonction de I’age diagnostic
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1.3. Délai entre le début de la maladie et le diagnostic :

Le délai entre les premiers signes de la maladie et la confirmation du diagnostic a

varié entre 0 et 29 ans avec une médiane de 2 ans [1-6].

Catégorisé selon les données du tableau suivant :

Tableau 5: Répartition des patients en fonction du délai du diagnostic de la maladie

<1 5 8%
[1-5] 39 63%
[6-10] 12 19%
[11-15] 3 5%
[16-20] 1 2%
[20-25] 1 2%
>25 1 2%
70%
63%
60%
50%
40%
30%
o 19%
0
10% 8% 5% :
2% 3%
0% E—
<1 [1-5] [6-10] [11-15] [16-20] [20-25]

Graphique 4 : Répartition de cas selon le durée entre la confirmation du diagnostic et le

début de la maladie
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2. Sexe

Notre série est caractérisée par une prédominance masculine avec 55 hommes
(89.7%) et 7 femmes (11.3 %) soit une sex-ratio H/F de 7.85.

m femme

89%
homme

Graphique 5 : Répartition des patients en fonction du sexe
3. Cas familiaux :
Dans notre population, on a noté 3 cas familiaux :

e En effet, 2 patients avaient comme anteécédents familiaux : une aphtose
bipolaire chez le pere pour le premier patient et chez la niéce pour le second.
e Dans le 3°™ cas' la mére du patient est suivie pour la maladie de Bechet soit

une MB familiale bien étiquetee.

5%

H OUi

B non

Graphique 6 : Fréquence des formes familiales.
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4. Etude genétique :

L’étude des genes du complexe majeur d’histocompatibilité (CMH) de nos
patients a été faite uniquement chez un seul patient qui s’est averé porteur du géene
HLA-B51.

La recherche de HLA-B51 n’a pas pu étre réalisée chez le reste des cas de notre
série.
5. Répartition géographiqgue.
Dans notre population, la plupart des patients sont originaires de la région Rabat-
Sale-Kenitra (53%). La région de Tanger-Tétouan-el Hoceima a regroupé 16% des

malades, suivie de la région de Souss-Massa avec 5 cas soit 8%, en 4eme position

viennent les régions de Fés-Meknes, Casa-Settat avec 4 patients chacune (6%).

En derniére position, arrivent les régions de Béni Mellal-Khénifra et Marrakech-

Safi avec 3 cas et 2 cas, respectivement, soit 5% et 3%.

mauritanie [ 2%
Marrakech-Safi [ 3%
Béni Mellal-Khénifra [ 5%
Casablanca-Settat [ 6%
Fes-Meknes [ 6%
Souss-Massa [ 8%

Tanger-Tétouan-Al Hoceima | | 16%

Rabat-Salé-Kénitra | | 53%

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60%

Graphique 7 : Pourcentages de MB selon les régions
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Graphique 8 : Répartition des malades par région sur carte

Avant d’entamer en détail I’analyse du résultat des manifestations veineuses,

objet de notre travail, nous passerons en revue les autres manifestations de la MB qui

nou

mal

s ont permis de dresser le diagnostic et de joindre les thromboses veineuses a la

adie de Behcet chez 62 cas de nos patients.
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Il. Les données cliniques de la maladie de Behget.
1. Les manifestations non vasculaires de la MB :

1.1. Lessignes généraux :

Les signes genéraux étaient présents chez 6 malades soit 10% :

e L’amaigrissement est retrouve chez 6 cas (100%),
e Lafievre chez 4 malades (66.6%),
e L’asthénie chez deux cas (33%),

e Un malade peut présenter plusieurs de signes cliniques.

/ "\ m Signes generaux

m abcense des
signes generaux

Graphique 9 : La fréquence des signes généraux
1.2. L’atteinte cutanéomuqueuse :

Les manifestations cutanéomuqueuses etaient présentes chez quasiment tous nos

patients :

e L’aphtose buccale était notée chez tous nos malades et etait siege
principalement au niveau des lévres, de la langue et des faces internes des

joues.
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Figure 10 : Aphte buccal (série du service de médecine interne A- CHU Avicenne, Rabat

e L’aphtose génitale était retrouvée chez 59 de nos malades soit un taux de
95%, dont seulement 20 ont gardé une cicatrice génitale (32%) siégeant
principalement au niveau scrotal, de la verge, des plis inguinaux et des plis

vulvaires chez la femme.

Figure 11 : Aphte génitale (série du service de médecine interne A- CHU Avicenne, Rabat)
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e Les pseudo-folliculites étaient présentes chez 27 patients soit 44%. Elles

siégeaient au niveau du tronc, du dos, et de la cuisse.

Figure 12 : Pseudo-folliculite localisé au niveau du tronc (série du service de médecine
interne A- CHU Avicenne, Rabat)

e L’ulcere cutané était noté chez 3 malades soit 5% des cas.

Figure 13 : Ulcere cutanée (série du service de médecine interne A- CHU Avicenne, Rabat
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e L’érytheme noueux est enregistré chez 3 patients soit 5%.

Figure 14 : Erythéme noueux — série du service de médecine interne A- CHU Avicenne, Rabat

e Les nodules dermo- hypodermiques, la photosensibilité et la dermite ocre
étaient également notés chez un malade.
e Le pathergy test a été réalisé chez un seul de nos patients et revenu positif.

Tableau 6 : Répartition des patients selon le type de manifestation cutanéo-mugqueux

pourcentage rapporté au nombre de malade ayant une atteinte cutanéo-muqueuse

Aphtes buccaux 62 100%
Aphtes génitaux 59 95%
Pseudo folliculite 27 44%
Erythéme noueux 3 5%
Aphte cutanée 3 5%
ecle et :
Photosensibilité 1 2%
Dermite ocre 1 2%
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dermite ocre || 2%

photosensibilité¢ ]| 2%

nodule dermo hypodermique J 2%
aphte cutanée Jll 5%

erytheme noueux [l 5%
cicatrice genital [N 32%
pseudo foliculite R 4%
aphts genitaux | 95%
aphtes bucaux | 100%
0%  20%  40%  60%  80%  100%  120%

Graphique 10 : Fréquence des manifestations cutanéo-muqueuses

Les signes cutanéo-muqueux étaient inauguraux chez 17 de nos patients (27%),
bien que ces manifestations, principalement les aphtoses bipolaires, étaient les
premiers signes rapportés, seuls chez 41 cas (66.1%) , ou associés a d’autres

manifestations chez 10 cas (16.1%) .
1.3. L’atteinte oculaire :

Dans notre population, les manifestations oculaires ont été decelés chez 26
patients (42%.)

M oui

B non

Graphique 11 : Fréquence des manifestations oculaires.
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Les manifestations oculaires été les premiers signes de la maladie de Behget chez
15 patients et retrouver chez 11 malades apres avoir établie le diagnostic.

L atteinte oculaire était unilatérale chez 11 patients (42%) et bilatérale chez 15
autres (58%).

Cette manifestation a intéressée 23 hommes (88.5%) et 3 femmes (11.5%)
(p=1.000).

Elle a concerné les patients dont I’agé de début de la maladie de Behget est décrit

dans le tableau suivant :

Tableau 7 : L’age de début de la maladie par rapport au manifestation ophtalmique

’A Nombre de _ P tranche

Tranche d’age . Pourcentage n= )A . .
patient d’age/manif.occulaire
[10-20] 6 23.1 0.937
[21-30] 9 34.6 0.916
[31-40] 9 34.6 0.564
[41-50] 1 3.8 0.387
>60 1 3.8

Sur le plan clinique, la baisse de I’acuité visuelle était le mode d’installation de
cette atteinte dans la quasi-totalité des cas. L’atteinte uveale était predominante, en
effet elle a été présente chez 10 patients (38%) et repartie comme suit :

e Uvéite antérieure dans 6 cas soit 23% de I’ensemble des malades ayant une

atteinte oculaire. Elle était unilatérale dans 50% des cas.

e Uvéite postérieure dans 3 cas soit 12% qui étaient toutes bilatérales

e Uvéite totale bilatérale dans 1 cas soit 4%.
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Nombre de cas  Pourcentage n=26 Pourcentage n=62

Uveéite antérieure 6 23% 10%

Uvéite

(o 3 12% 5%
posterieure

Uvéite totale 1 4% 2%

Tableau 8 : Fréquence des uvéites au cours de la maladie de Behget

On note, par ailleurs, que chez 2 des patients une cécité a été observée associée a

un glaucome et une cataracte. Chez deux patients, seule la cataracte a été

diagnostiquée, chez un troisieme des synéchies irido-cornéennes ont été notees.

En second lieu, la vascularite rétinienne était présente chez 7 de nos patients soit

27%, I’'un d’eux a développé une nécrose focale et une autre un glaucome.

Il est a noter que 3 cas d’cedéme papillaire ont été rapportés, dont un cas est

associé a une hémorragie en flammeche, 1 cas de thrombose artérielle, 1 cas

d’occlusion artérielle compliquee d’atrophie optique et de cécité et 1 cas de thrombose

de la veine centrale de la rétine, a I’origine d’une atrophie optique.

Un seul cas de maculopathie a été mis en evidence et dont I’évolution fut

marquée par I’installation d’une cataracte et un seul cas de sclérose nodulaire.

Par ailleurs, aucune paralysie oculomotrice n’a été signalée.
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sclerite nodulaire . 4%
maculopathie s 4%
thrombose de I'art ophtalmique T — 570
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OEDEMPAPILARE s 120
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A U L AR T /0
uveite total s 4%
uveite posterielre e 12%
Vi AT LT € — 23

0% 5% 10% 15% 20% 25% 30%

Graphique 12 : Fréquence des différentes atteintes oculaires chez nos patients.

Les complications des manifestations oculaires sont reparties comme suit :

Tableau 9 : Complication oculaire au cours de la maladie de Behget

Cataracte 5 31.2% 8%
Cécite 4 2504 6%
Glaucome 3 18.7% 5%
Atrophie optique 2 12.5% 3%
Synéchie 1 6.25% 204
Necrose focale 1 6.25% 204
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Ainsi, la cataracte a compliqué 2 cas de vascularite soit 28.5% de I’ensemble de
ces derniére (p=0.081), 1 cas de maculopathie soit 14.2% de I’ensemble des
vascularite (p=0.081),1 cas uvéite totale (14.2%) (p=0.081) et 1 cas d’uvéite antérieure
soit 14.2% de I’ensemble de ces derniére (n=6) p=0.410.

De plus, la cécité a compliqué 2 cas de vascularite soit 28.5% (n=7) p=0.05 et 1

cas d’uvéite postérieure p=0.184.
Le glaucome a compliqué 3 cas de vascularite soit 43% (n=7) p=0.001.
1.4. Les manifestations articulaires :

Au sein de notre population les manifestations articulaires ont été observées chez
15 cas (24%). 1l s’agit de 12 hommes et 3 femmes (p=0.345).

W oui

Hmnon

Graphique 13 : Fréguence des manifestations articulaires.
L atteinte articulaire était inaugurale chez 2 patients, soit 3% de notre population.

Elle a concerné les patients dont I’age de début de la maladie de Behget est décrit

dans le tableau suivant :
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Tableau 10 : Age de début de la maladie de Behget et I’atteinte articulaire

[10-20] 4 26.7 0.664
[21-30] 5 33.3% 0.990
[31-40] 4 26.7% 0.709
[41-50] 1 6.7% 1.000
[51-60] 1 6.7%

Les arthralgies étaient observées chez 14 patients (93%), représentées
principalement par des polyarthralgies (12cas) et des mono-arthralgies (2cas), de
caractere inflammatoire et touchant principalement les grosses articulations (les

épaules, les genoux, parfois la cheville).

L’atteinte des petites articulations (interphalangien proximal) a été observée

chez un seul patient.

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

inflammatoire et siégeant au niveau lombaire.

L’arthrite étaient identifiée chez un seul patient (polyarthrite) soit 7%. Par
ailleurs, un seul cas de kyste poplité de Baker (7%) a été rapporté mais aucun cas de
sacro-illite n’a été signalé.

Tableau 11 : Répartition des patients selon le type d’atteinte articulaire. Pourcentage rapporté

au nombre de malades ayant une atteinte articulaire (n=15) et rapporté au nombre de notre

population(n=62)

Arthralgie 14 93% 23%
Lombalgie 2 13% 3%
Arthrite 1 7% 2%

Kyste poplité de

0, 0,
Baker 1 % 2%
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Graphique 14 : Fréguence des types d’atteintes articulaires (Pourcentage rapporté au nombre

de malades ayant une atteinte articulaire)

Parmi ces 15 cas :

La VS était augmentée chez 8 d’entre eux (p=0.992),

La CRP était augmentée chez 10 patients (p=0.322),

L’augmentation des 2 parametres inflammatoires était observée chez 5
patients,

3 malades avaient un bilan inflammatoire normal,

Ainsi, la VS a atteint des valeurs entre 2 et 70 mm la premiere heure avec une

médiane de 22mm [7-36mm], pour la CRP les valeurs se situaient entre 1.59 mg/| et
135 avec une mediane 30 mg/l [8.3-89]
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1.5. L’atteinte neurologique :

Dans notre population, 18 patients ont présenté une atteinte neurologique (29%).

m Oui

non
71%

Graphique 15 : Fréguence des atteintes neurologiques.

Les manifestations neurologiques vasculaires ont concerné 8 patients soit 44% de
I’ensemble des manifestations neurologiques et 12% de I’ensemble de notres
population, ils seront ainsi détaillés dans le chapitre des manifestations vasculaire de la

maladie de Behget.

Cependant, les manifestations non vasculaires de la maladie de Behget ont été
signalé chez 12 malades soit 66% des patients ayant une atteinte neurologique et 19%
de I’ensemble de notre population (deux malades avaient a la fois une atteinte

vasculaire et parenchymateuse).

Le mode de découverte de |’atteinte neurologique parenchymateuse était

résume a :
e Des céphalées notées chez 4 patients (33.3%) dont 1 isolée,
e Un deficit moteur été constaté chez 5 patients (41.6%), associé ou non a

d’autres symptomes, de type de mono paresie (1cas) ou hémiparésie (4 cas)

avec ou sans participation faciale (1cas) ;
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e Des troubles de langage ont été constatés chez 3 patients (25%) de type
aphasie ou dysarthrie associes ou non a des troubles visuels : diplopie (2 cas).

e 2 cas d’hypertension intra cranienne (HTIC), (soit 16.6 %),

e Un syndrome meéningé chez 2 cas (16.6%),

e Les troubles mnésiques ont été objective chez 2 malades soit 16.6%,

e Des troubles de déglutition, de la vigilance ainsi qu’un syndrome cérébelleux

a été objectivé chez un seul malade (8.3%).

Tableau 12 : Manifestation neurologique de la maladie de Behget

Les manifestations . Pourcentage Pourcentage
neurologiques Nombre de patients N=12 N=18

Déficit moteur 05 41,6% 27.7%

Ceéphalée 04 33.3% 22.2%

Trouble du 03 2504 16.6%

langage

Trouble - 02 16.6% 11.1%

psychiatrique

Syl 02 16.6% 11.1%

méningé

Signe HTIC 02 16.6% 11.1%

Trouble visuel 02 16.6% 11.1%

L’interception d’un ou de plusieurs de ces signes cités en dessus étaient des

conséquences a plusieurs formes cliniques :

e Des lésions thalamiques, étendues ou non au tronc cérebral, ont été notées
chez 2 patients (16.6%) dont un avait eu un AVCI (8.3%),

e Deux ces de meningites ont été objectivés (16.6%),

e 1 cas d’encéphalite limbique avec scléro-atrophie hippocampique bilatérale
prédominante a droite (8.3%),

e 1 cas de vascularite cérébrale avec atteinte du tronc cérébral et du cervelet
(8.3%),
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e L’atteinte des nerfs craniens a été notée chez 2 patients (16.6%).

e 3 cas d’atteinte parenchymateuse qui ont bénéficié d’un angio-IRM ont été
signalés :

= 1 cas : lésion d’hyper signal T2 et FLAIR et iso signal en T1 au niveau de
TC, Cervelet, et au niveau frontal.

= Icas : lésion d’hyper signal T2 et hyper signal flair au niveau de la substance
blanche pariétale, d’origine inflammatoire en rapport avec une SEP.

= 1 cas : lésions Capsulo-thalamiques bilatérales avec lesions en hyper-signal
T2 et flair et punctiformes du centre semi ovalaire d'allure vasculaire

e Par ailleurs, 1 patient avait présente des céphalées isolées et chez qui
I’exploration radiologique n’a signalé aucune anomalie,

e On a noté également la présence de troubles psychiatriques associés chez 2

patients (16.6%) de type de dépression chez I’un d’eux.

atteinte cerebeleuse | 8% |
atteinte du tronc cerebral | 8% |
cephalée isolée | 8% |
Lesion parenchymateuse | 25%

encephalite limbique | 8% |

meningite | 17% |

lesion thalamique | 17% |
AVCI | 8% |

0% 5% 10% 15% 20% 25% 30%

Graphique 16 : La fréquence des types d’atteintes neuro-cérébrales au cours de la MB
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1.6. L’atteinte digestive :

La manifestation digestive était notée chez 14 de nos patients (23%)

W oui

l Nnon

Graphique 17 : Fréquence de I’atteinte digestive

Les manifestations digestives vasculaires ont représenté 57% de I’ensembles des
manifestations digestives et 12% de I’ensemble de notre population (8cas). (lls seront

detaillés dans le chapitre des manifestations vasculaires de la maladie de Behget)

Les autres manifestations digestives dites viscérales a concerné 6 patients soit 7%

de I’ensemble de notre population.

Le mode de révélation de I’atteinte digestive était :

La survenue d’une douleur abdominale a été notée chez 3 patients (50%), une
hémorragie digestive de type hématémese chez 1cas (16.6%), des rectorragies chez 2

autres (33.3%) ainsi que des diarrhée chronique observer chez 3 patients (50%).
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Des examens complémentaires avaient permis de constater :

e Deux cas d’ulcere gastrique chez 2 patients suspectés par la présence
d’épigastralgie et d’hématémese et confirmés par une fibroscopie.

e Un cas d’ulcération anale et un autre d’hémorroides.

e On a noté la présence de 3 cas d’épaississement digestif d’allure
inflammatoire révélés au scanner et siégeant au niveau grélique et/ou
colique.

e Varices (Esophagiennes chez un patient peut-on entrer dans le cadre d’une

HTP secondaire a syndromes de budd-chiari.

Tableau 13 : Répartition des patients selon le type des manifestations digestives. Pourcentage
rapporté au nombre de malade ayant une atteinte digestive (n=11)

Epaississement digestif 3 50%

Ulcére gastrique 2 33.3%
Ulcération anale 1 16.6%
Hémorroides 1 16.6%

Parmi les facteurs de risque qui peuvent intervenir dans la survenue de ce type
d’atteinte, on note les habitudes toxiques dont leur fréquence au cours des

manifestations digestives sera décrite dans le tableau suivant :

Tableau 14 : Relation entre les habitudes toxique et les manifestations digestives

Tabac 7 50% P=0.157
Drogue 5 35.7% P=0.001
Alcool 4 28.5% P=0.01
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1.7. Atteinte pleuropulmonaire et médiastinale.
L’atteinte pleuro pulmonaire et médiastinale était observée chez 19 patients, soit
31% de I’ensemble de notre population.

31%

69% ouli
non

Graphique 18 : Fréguence des manifestations pleuropulmonaires et médiastinales

Les manifestations vasculaires pleuropulmonaires et mediastinales ont éte
constatées chez 18 malades soit 94.7% de I’ensemble de ces manifestation et 29% de
I’ensemble de notre population : syndrome cave supérieur, anévrysme de |’artere
pulmonaire et embolie pulmonaire (ils seront detaillés dans le chapitre des

manifestations vasculaire de la maladie de Behcet)

L atteinte pleurale (pleurésie) a été objectivée chez un seul malade (1.6% de
I’ensemble de notre population)

88



Tableau 15 : Répartition des patients selon le type des manifestations pleuropulmonaire et
médiastinale. Pourcentage rapporté au nombre de malades ayant une atteinte
pleuropulmonaire et médiastinale (n=19)

Atteinte vasculaire 18 95% 29%

Pleurésie 1 5% 1.6%

1.8. L’atteinte cardiaque :
La manifestation cardiaque a été observée chez 7 patients soit 11%.

Parmi les facteurs de risque qui peuvent intervenir dans la survenue de ce type
d’atteinte on a noté les habitudes toxiques dont leur fréquence au cours des

manifestations cardiaques est décrite dans le tableau suivant :

Tableau 16 : Relation entre les habitudes toxique et les manifestations cardiaque

Tabac 6 85.7% P=0.014
Drogue 3 42.8% P=0.005
Alcool 2 28.5% P=0.073

Les manifestations cardiaques a caractere vasculaire étaient présentes chez 6
malades soit 86% de I’ensemble de ces manifestation et 9.6% de I’ensemble des
atteintes cardiaques (vasculaire et non vasculaire inclus) et ont englobé les thromboses

intra cardiaques et les atteintes des coronaires.
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Les atteintes non vasculaires ont concerné deux malades soit 28.5% de

I’ensembles des manifestations et 3.2% de I’ensemble de la population étudiée.

La survenue d’une douleur thoracique chez la quasi-totalité de ces patients était

le mode de révélation de I’atteinte cardiaque.

Nous notons ainsi :

e 1 cas de péricardite (14%)
eUn autre de myocardite. (14%)

Tableau 17: Répartition des patients selon le type de manifestation cardiaque. Pourcentage
rapporté au nombre de malades ayant une atteinte cardiaque (n=7)

L atteinte Nompre de Pourcentage n=7 Pourcientage
cardiaque patients n=62
TS 6 86% 9.6%
vasculaire
Myocardite 1 14% 1.6%
Péricardite 1 14% 1.6%

1.9. Atteinte rénale :
L atteinte rénale a été identifiée chez 2 patients soit 3 % de I’ensemble des cas.

Elle s’est résumée a une thrombose de la veine rénale associée a celle de la VVCI.

Cependant, aucun cas d’atteinte parenchymateuse n’a été signale.
1.10. Les atteintes glandulaires :
Un cas d’orchi-épididymite a été rapporté.
1.11. Les autres atteintes :

Aucun cas d’atteinte musculaire n’a été trouvé dans notre série.
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2. Les manifestations vasculaires de la maladie de Bechet :

2.1. Les atteintes artérielles :

Dans notre série, I’atteinte artérielle a été notée chez 23 patients, soit 37% de

notre population.

M oui non

65%

Graphique 19 : Fréquence des atteintes artérielle
L’atteinte était inaugurale chez uniquement 4 patients, ce qui est equivalent a 6%.

Ces manifestations se résumaient a :

v' Des anévrysmes artériels :

Ils ont éte observes chez 12 patients, soit 52%, touchant principalement une ou
deux des arteres suivantes : I’artere pulmonaire, I’artere lobaire inférieure, la crosse de

I’aorte, I’artére iliaque primitive, I’artére fémorale, et I’artére axillaire.

Les thromboses avaient concerné 7 anévrysmes artériels soit 58.33% de

I’ensembles des anévrysmes.
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Tableau 18 : Représentation des sieges des anévrysmes par rapport au nombre de patients :

Répartition par taille et évolution.

Nombre de Pourcentage

Le siege de I’anévrysme patients n=12

Artere pulmonaire 7 58%
Artere lobaire inferieure 3 25%
Artere fémorale 1 8%
Crosse de l'aorte 1 8%
Artere axillaire 1 8%
Artere iliaque primitive 1 8%

v Des occlusions artérielles

La taille
30-50mm

13mm
25*30mm

39mm

THROMBOSE

3 (42%)
1 (33.3%)
1 (100%)

1 (100%)
1 (100%)

IIs ont été repérés chez 4 patients soit 17% intéressant : I’artére centrale de la

rétine, I’artere sous Claviére, Artére fémorale et I’artere sous segmentaire latéro-basale

avec infarcissement pulmonaire.

Tableau 19 : Siege des occlusions artérielles en fonction du nombre des patients

Siege de I’occlusion Nombre d’artere

Arteére centrale de la rétine

1
Artere sous Claviere 1
Artere  sous  segmentaire 1
latéro-basal

Artere fémorale 1

Les faux anévrysmes

Pourcentage n=4

25%
25%

25%
25%

Ils étaient présents chez 2 patients (9%), I’un d’eux siege au niveau de I’artere

fémorale mesurant 60mm. Il est compliqué d’une thrombose.
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Les thromboses artérielles

Ils ont été observes chez 13 patients (56.52%)

o2 cas de thrombose des artéres coronaires (15%),

=> La survenue d’une douleur thoracique, une dyspnée et des hémoptysies
étaient présents chez nos 2 malades et constituer le mode de révélation de I’atteinte
coronariennes.

¢4 cas de thrombus intra cardiaque observés (30%), 2 au niveau ventriculaire et 2
au niveau de I’oreillette droite et dont un compliqué d’une EP.

=> La présence d’une douleur thoracique était présente chez 3 de nos patients
(75%), la douleur était associée a une dyspnée et une hémoptysie chez 1 seul malade
(25%), cependant la découverte fortuite d’un thrombus, lors d’une ETT réalisee
systématiquement, a éte notée chez un seul cas.

e 1 cas de thrombose de I’artere ophtalmique (8%).

=> La baisse de I’acuité visuelle était le premier signe. L’évolution fut marquée
par I’installation d’une amaurose avec une atrophie optique au fond d’ceil.

e 7 cas d’embolie pulmonaire (53%) compliquant principalement des anévrysmes

arteriels (6 cas)

G ———————
faux anevrysme L
oclusion arterielle ;
anevrysme —

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60%
I Frequence des manifestation vasculaire n=62

m frequence des manifestation arterielle n=22

Graphique 20 : Fréquence des manifestations artérielles.
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2.2. Les atteintes veineuses :

A travers notre série de 200 patients atteints de la MB et regroupés au service de
médecine interne du centre hospitalier universitaire (CHU) Avicenne de Rabat durant
la période allant de 2014 a 2020, 62 cas ont développé une thrombose veineuse, ce qui

correspond a 31% de I’effectif total.

Dans notre population de 200 patients atteints de la MB, on note une
prédominance masculine aves 176 hommes (88%) et 24 femmes (12%) soit un sexe
ratio de 7.33.

A travers cette serie, 62 patients ont developpé des thromboses veineuses
profondes soit 7 femmes et 55 hommes, concluant ainsi que 31% des hommes vs 29%

des femmes ont développé des thromboses veineuses (p=0.836)

L’age moyen au moment de la survenue des thromboses veineuses était de 35+/-

10.9 ans avec des extrémes allant de 16 ans a 69ans.
L age des malades au moment de la survenue de I’atteinte veineuse est situé :

e Entre 31 ans et 40 ans chez 21 patients soit 34%,
e Entre 21 ans et 30 ans chez 21 patients soit 34%,
e Entre 41 ans et 50 ans chez 11 cas soit 18%,

e Moins de 20ans chez 4 cas correspondant a 6%,
e Entre 51 ans et 60 ans chez 4 malades soit 6%

e Supérieur a 60 ans chez 1 patient uniquement.
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Tableau 20: Répartition des patients par tranche d’age (en fonction de I’age d’apparition des

thromboses).
<20 4 6%
[21-30] 21 34%
[31-40] 21 34%
[41-50] 11 18%
[51-60] 4 6%
>61 1 2%
40%
35% 34% 34%
30%
25%
20% 18%
15%
10% 6%
5%
0% > : :
<20 [21-30] [31-40] [41-50] [51-60] >61

Graphique 21 : Répartition des patients par tranche d’age (en fonction de I’age d’apparition

de I’atteinte veineuse)

2.2.4. Délai entre le début de la maladie et I’atteinte veineuse :

Le délai entre les premiers signes de la maladie et la survenue de I’atteinte

veineuse a varié entre 0 et 25 ans avec une médiane de 3.50 ans [1.00-6.50].
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Dans notre étude, la période d’apparition de I’atteinte veineuse a partir du début
de la maladie allait de 1 & 5ans chez 30 malades soit 60%, entre 6ans et 10ans chez 11
cas ce qui est équivalant a 22%, entre 11 ans et 15 ans chez 3 patients soit 6%, entre 20

ans et 25 ans chez 2 cas soit 4% et un seul cas uniquement entre 16ans et 20ans.

<lan 3 5%
[1-5] 38 61%
[6-10] 14 23%
[11-15] 3 5%
[16-20] 2 3%
[20-25] 2 3%

Tableau 21 : Répartition des patients en fonction du délai d’apparition de I’atteinte veineuse.

70% 61%
60%
50%
40%

30% 9304
20%

10% 5% 5% 3% 3%
0% | | | | | |
ler symptome [1-5] [6-10] [11-15] [16-20] [20-25]

Graphique 22 : Répartition de cas selon la durée entre I’apparition de "atteinte

veineuse et le début de la maladie.

La thrombose veineuse était inaugurale chez 35 patients, ce qui correspond a

56% de I’ensemble de notre population=62

Cependant la thrombose veineuse a été la premiére manifestation de la maladie
de Behcet chez 9 patients ce qui correspond a 14%, soit isolée chez 4 malades ou

associée a des manifestations cutanéomuqgueuses chez 5 malades.
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2.2.5. Facteurs de risques de thrombose veineuse :

En étant des facteurs de risques cardio-vasculaires, le tabac et alcool peuvent étre
considérés comme des facteurs prédisposant a la survenue des thromboses veineuses

au cours de la MB.

En effet, dans notre population, 25 patients ont présenté un tabagisme chronique,

soit 40% de la population étudiée, avec une consommation de 14.66 PA en moyenne.

W non tabagique

m tabagique

Graphique 23 : Pourcentage du tabagisme dans notre série.

et seulement 6 patients avaient une consommation chronique d’alcool soit 10 %
de I’effectif.

m pas d'alcolisme

malcolisme

Graphique 24 : Pourcentage des cas d’alcoolisme dans notre série.
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Les manifestations veineuses au cours de la maladie de Bechet, sujet de notre étude,

peuvent étre résumées a des thromboses veineuses profondes et/ou superficielles.

Les thromboses veineuses superficielles ont eté décelées chez 4 patients soit

6.45% de I’ensemble de la population étudiée :

e Concernant 1 femme et 3 hommes (p=0.389),

e Localisées au niveau des membres inférieurs (p=0.120),

e Associéees a des thromboses veineuses profondes,

e Le tableau clinique a regroupé la présence d’un cordon superficiel sensible
et douloureux chez un seul malade, pour les 3 autres les signes cliniques des
TVP ont pris le dessus.

e Intéressant principalement la veine fémorale superficielle,

e Le thrombus se situait proche de la bifurcation des veines chez nos 4

patients,

Les thromboses veineuses profondes étaient les plus fréquentes. Elles ont éte
observées chez tous nos patients, avec une prédominance masculine (7 femmes soit

11% de I’ensemble de la population étudiée et 55 hommes soit 89%).

Les thromboses veineuses au cours de la maladie de Bechet peuvent étre
localisées au niveau d’un ou plusieurs sites anatomiques. Ainsi, plusieurs sieges

peuvent étre touchés de fagcon concomitante chez un méme patient.
En effet les TVP ont concerné :

e Un seul site chez 55 patients soit 89% de I’ensemble de notre population,
e Deux sites chez 4 malades ce qui correspond a 6%,

e 3sites chez 3 cas ce qui représente 5%,
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Tableau 22 : Tableau représentant le nombre de sites atteints chez chaque patient

Un seul 55 89%
Deux sites 4 6%
Trois sites 3 5%

Dans notre population, les thromboses veineuses profondes étaient localisées au
niveau des :

e Thorax (syndrome cave supérieur) chez 16 patients soit 26%,

e MI chez 36 malades soit 58% de notre population, dont 3 avaient une
atteinte bilatérale,

e Cérébral chez 8 cas correspondant a 13%,

e Abdominal (syndrome de Budd Chiari) ou VCI, chez 8 cas ce qui est
équivalent a 13%,

e Rénal noté chez deux malades 2%,

e MS, pelvienne (verge), ophtalmique avec un cas soit 2% chaque un,

Tableau 23 : Répartition des malades en fonction du siége des TVP

Ml 36 58%
Thorax 16 26%
Cérébrale 8 13%
Abdomen 8 13%
MS 1 2%
Ophtalmique 1 2%
Pelvis (verge) 1 2%
Rénale 2 2%
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2.2.8. Répartition des patients selon le nombre de veines atteintes (TVP)

Plusieurs territoires ont été touchés chez le méme patient. Nous avons retrouve

109 sites de thromboses pour 62 malades.
L atteinte veineuse était répartie comme suit :

e Limitée a une veine unique chez 34 malades, soit 55% de notre
population,

e Deux veines étaient touchées chez 17 cas soit 27%,

e Trois veines chez 7 patients (11%),

e Quatre veines chez 2 cas (3%),

e Cing veines chez un seul cas et sept veines chez un autre,

sept veine :IZ%
cinque veine :I 2%
quatre veine :| 3%

trois veine 11%

Deux veine 27%
une geule 5506
veine
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60%

Graphique 25 : Fréguence du nombre de veines atteintes dans notre population.
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a. Membres inférieurs :

Les TVP des membres inferieurs sont les plus fréquentes et représentent 58 %.
Cependant, I’atteinte était bilatérale concernant les 2 membres inférieurs, de fagon

concomitante chez 2 patients. lls s’agissaient de 32 hommes et 4 femmes (p=1.000).

Elles concernaient les patients dont I’age de début de symptdmes se situait
principalement étre 3lans et 4lans ainsi les différentes tranches d’age sont
représentees dans le tableau suivant :

Tableau 24 : rapport entre début de la maladie et la localisation au niveau des membre

inferieur de la thrombose

P (début
Tranche d’age Nombre des patients Pourcentage n=36 symptome/TVP
MI)
[10-20] 8 22% P=0.679
|21-30] 9 25% P=0.175
|31-40] 14 39% P=0.047
[41-50] 5 14% P=0.681

Cependant I’age de I’apparition des thromboses chez cette catégorie de patients
se situe genéralement entre 31ans et 40ans ainsi les différentes tranches d’age sont
représentees dans le tableau suivant :

Tableau 25 : Rapport entre I’age d’apparition de la thrombose et la localisation au niveau des

membre inferieur de celle ci

Habitude toxique P(habitude toxique/localisation)
Tabac 0.712
Alcool 0.396
Drogue 0.228
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Parmi les facteurs de risque étudiés dans notre série et qui peuvent intervenir
dans la survenue de ce type de thrombose, on note les habitudes toxiques dont leur

fréquence est décrite dans le tableau suivant :

Tableau 26 : Rapport entre les habitudes toxique et la localisation des thromboses au niveau

des MI
[10-20] 4 11% P=0.620
|21-30] 10 28% P=0.414
|31-40] 14 39% P=0.180
[41-50] 7 19% P=0.720
[51-60] 1 3% P=0.320

Le signe clinique prédominant est la douleur qui est présente chez tous les
malades. En seconde position, I’augmentation du volume du membre secondaire a
I’cedeme, la chaleur, la rougeur ainsi qu’une diminution des ballottements des mollets,

était présente chez la plupart des malades avec une proportion de 97%.

Le signe de Homens était positif chez 11 malades uniquement soit 31%, des

ulcérations chez 4 patients, des indurations chez un seul cas, pareil pour les CVC.

Un seul patient avait présenté comme symptdéme une douleur et une para parésie
et chez qui I’examen clinique a decelé un membre froid avec absence de pouls révelant

ainsi une phlegmatia d’Alba dolens.
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paraparesie W 3%
menbre froid § 3%
abs de pouls W 3%
cve H 3%
diminution des blotement des mollet T O 7 %0
Chaude — O 7 %0
ulceration [ 11%
signe de homens [—— 1 31%
rouge — O 7 %0
induration W 3%
douleur [—— 1 00%0
grosse jambe R O 7 /0

0% 20%  40% 60%  80%  100% 120%

Graphique 26 : Fréquence des signes cliniques au cours de la thrombose veineuse profonde
des membres inférieurs (MlI).

L’écho doppler était le moyen de diagnostic de toutes les thromboses veineuses
profondes des membres inférieurs de notre série, mettant ainsi en évidence les

différentes veines thrombosées :

Tableau 27: Les veines sieges des thromboses veineuses profondes dans notre série Ml)

Veine poplitée 18 50%
Veine fémorale commune 11 31%
Veine saphene 7 19%
Veine iliaque 7 19%
Veine fémoro-iliaque 4 11%
Veine fémoro-poplité 1 3%
\VCI 3 8%
Veine jumelle 2 6%
Veine tibiale 1 3%
Veine soléaire 1 3%
Veine péroniere 1 3%
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b. Thorax (syndrome cave supérieure)

Dans notre série, le syndrome cave supérieur était noté chez 16 cas ce qui

représente 26%. Cependant, I’atteinte était isolée chez 14 cas. lls s’agissaient de 15

hommes et 1 femmes (p=0.460).

Elles concernaient les patients dont I’dge de début de symptobme se situe

principalement étre 2lans et 30ans ainsi les différentes tranches d’age sont

représentées dans le tableau suivant :

Tableau 28 : Rapport entre début de la maladie et la localisation au niveau du thorax de la

thrombose

[10-20] 5 31%
121-30] 8 50%
131-40] 1 6%
[41-50] 1 6%
<60 1 6%

P=0.336
P=0.114
P=0.014
P=1.000

Cependant I’age de I’apparition des thromboses chez cette catégorie de patient se

situe généralement entre 2lans et 30ans ainsi les différentes tranches d’age sont

représentées dans le tableau suivant :

Tableau 29 : Rapport I’age d’apparition de la thrombose et la localisation au niveau

thoracique de celle ci

[10-20] 1 6%
121-30] 8 50%
131-40] 4 25%
[41-50] 2 13%
<60 1 6%
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Parmi les facteurs de risque étudiés, dans notre série et qui peuvent intervenir
dans la survenue de ce type de thrombose, on note les habitudes toxiques dont leurs

fréquences sont décrites dans le tableau suivant :

Tableau 30 : Rapport entre les habitudes toxique et la localisation des thromboses au niveau

Du thorax
Tabac 0.746
Alcool 1.000
Drogue 0.460

Le signe clinique prédominant est I’cedeme de pelerine qui est présent chez tous

les malades.

En seconde position, les CVC cervico-faciales (56%), CVC thoraciques et la
douleur thoracique qui étaient présentes chez 50% des malades, viennent ensuite la

dyspnée ainsi que la turgescence des veines jugulaires avec des fréquences de 44%.

Figure 15. : Turgescence de la veine jugulaire (série du service de médecine interne A- CHU
Avicenne, Rabat
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Figurel6 : Circulation veineuse collatérale cervico-thoracique (série du service de médecine
interne A- CHU Avicenne, Rabat)

D’autres signes étaient présents chez certains patients, a savoir, une cyanose, des

cephalées, une hémoptysie, des palpitations et une lipothymie.

Titre du graphique
lypothimie BB 6%
dyspnéé laryngée B 6%
Palpitation |3
TV] —  44%
CVC THORACIQUE I 50%
CVC cervico facial I 56%
hemoptysie == 3%
cephalée ] 19%
dyspneé ] 4%
cyanose I 13%
douleur thoracique I 0%
oedeme pelerine 100%

0% 20% 40% 60% 80% 100% 120%

Graphique 27 : Frégquence des signes cliniques
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L’angioscanner thoracique et dans certains cas I’écho doppler étaient les moyens
de diagnostic et avaient montré des thromboses au niveau des différentes veines

thoraciques a savoir :

Tableau 31 : Les veines siéges des thromboses veineuses profondes dans notre série (thorax)

VCS 13 81%
Veine jugulaire interne 5 31%
Tronc veineux innominé 4 2504
Veine sous Claviere 3 19%
Veine pulmonaire supérieure 2 13%

c. Thrombose cérébrale :

Les thrombophlébites cérébrales étaient présentes chez 8 patients soit 13%. Cette

localisation a été isolée chez 6 cas. lls intéressaient 7 hommes et 1 femmes (p=0.908).

Elles concernaient les patients dont I’dge de début de symptobme se situe
principalement étre 3lans et 40ans ainsi les différentes tranches d’age sont

représentées dans le tableau suivant :

Tableau 32 : Rapport entre début de la maladie et la localisation au niveau du cérébral de la

thrombose

[10-20] 2 25% P=0.861
21-30] 1 13% P=0.171
|31-40] 4 50% P=0.203
[41-50] 1 13% P=0.772
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Cependant, I’a4ge de I’apparition des thromboses chez cette catégorie de patient
se situe genéralement entre 31ans et 40ans ainsi les différentes tranches d’age sont

représentees dans le tableau suivant :
Tableau 33 : Rapport entre début de la maladie et la localisation au niveau cérébral de celle ci

Tranche d’age P (4ge apparition

Nombre des

atients Pourcentage n=8 TVP/localisation
— cérébral)
[10-20] 1 13% P=0.433
|21-30] 2 25% P=0.570
|31-40] 3 38% P=0.816
[41-50] 1 13% P=765
[51-60] 1 13% P=0.433

Parmi les facteurs de risque étudiés dans notre série et qui peuvent intervenir
dans la survenue de ce type de thrombose, on note les habitudes toxiques dont leur

fréquence est décrite dans le tableau suivant :

Tableau 34 : Rapport entre les habitudes toxique et la localisation des thromboses au niveau

Du cérébrale

Habitude toxique P (habitude toxique/localisation)
Tabac 0.456
Alcool 0.116
Drogue 0.189

Dans notre série, I’association des atteintes vasculaires et parenchymateuse a eté
notée chez 2 patients, alors que chez 6 patients avaient une atteinte neurologique

purement vasculaire.

Le tableau clinique ayant permis de poser le diagnostic regroupent :

o Des céphalées chez tous les patients.
e Un deficit moteur de type hémiparésie ou mono parésie a été observé chez 4

malades soit 50%,
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e Lesyndrome d’HTIC a été observé chez 4cas, ce qui correspond a 50%,

e Letrouble du langage a été noté chez 3 malades soit 38%,

e Le trouble visuel de type myiodésopsie et diplopie chez 2 cas (25%), pareil
pour les crises convulsives (25%),

e Des troubles mnésiques sont notés chez uniquement un seul 1 cas,

trouble mnesique 13%
Trouble du language 38%
HTIC 50%
trouble visuelle 25%
deficite 50%
crise convulsive 25%
cephalé 100%

0% 20% 40% 60% 80% 100% 120%

Graphique 28 : Fréquence des signes cliniques au cours des thrombophlébites cérébrales.

L’Angio-IRM cérébrale etait réalise chez tous nos malades, permettant ainsi de
confirmer I’atteinte neurologique vasculaire. De ce fait, elle a permis de révéler les

localisations anatomopathologiques de ces thromboses qui sont représentées ainsi :

Tableau 35: Les veines sieges des thromboses veineuses profondes dans notre série (cerveau)

Siége de thrombose Nombre Pourcentage n=8
Sinus latéral 3 38%
Sinus transverse 2 25%
Sinus longitudinal supérieur 3 38%
Sinus sagittal 1 13%

Des Iésions thalamiques, ont été notées chez un patient ayant eu auparavant une TVP.
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d. Abdomen :

Les thromboses veineuses au niveau des veines de I’abdomen étaient observées
chez 8 patients soit 13%, tous de sexe masculin(p=0.280), elles étaient isolées chez

uniquement 3cas.

Elles concernaient les patients dont I’dge de début de symptéme se situe
principalement entre 2lans et 30ans ainsi les différentes tranches d’age sont

représentées dans le tableau suivant :

Tableau 36 : Rapport entre début de la maladie et la localisation au niveau de I’abdomen de

la thrombose
[10-20] 2 25% P=0.861
|21-30] 5 62.5% P=0.067
|31-40] 1 12.5% P=0.222

Cependant I’age de I’apparition des thromboses chez cette catégorie de patient se
situe généralement entre 2lans et 30ans ainsi les différentes tranches d’age sont

représentées dans le tableau suivant :

Tableau 37 : Rapport entre I’age d’apparition de la thrombose et la localisation au niveau de

I’abdomen de celle ci

[10-20] 1 12.5% P=0.433
121-30] 3 37.5% P=0.816
131-40] 2 25% P=0.570
[41-50] 1 12.5% P=0.184
[51-60] 1 12.5% P=0.433
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Parmi les facteurs de risque étudiés dans notre série et qui peuvent intervenir
dans la survenue de ce type de thrombose, on note les habitudes toxiques dont leur

fréquence est décrite dans le tableau suivant :

Tableau 38 : Rapport entre les habitudes toxique et la localisation des thromboses au niveau

de I’'abdomen
Tabac 0.250
Alcool 0.004
Drogue 0.000

Le tableau clinique ayant permis de poser le diagnostic a associé :

e Circulation veineuse collatérale présente chez 4 malades soit 63%,

e Douleur abdominale notee chez 5 malades ce qui est équivalent a 63%,
e De I’ascite ainsi qu’une SMG étaient enregistrées chez 2 malades,

e HMG été observée chez uniquement un seul malade,

e Lessignes HTP ont été présents chez 3 cas soit 38% (syndrome de budd-Chiari),

Dyspnée [N 20%
HMG [ 20%
ICTERE I 20%

SMG | | 40%

ASCITE | | 40%

HTP | | 60%

cvc abdominal | | 80%

douleur abdominal | | 63%

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Graphique 29 : Fréguence des signes cliniques au cours des thromboses veineuses de
I’abdomen.
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L’angioscanner abdominal ainsi que, dans certains cas, I’écho doppler ont
permis de confirmer la présence de thromboses au niveau des différentes veines de

I’abdomen a savoir :

Tableau 39: Les veines sieges des thromboses veineuses profondes dans notre série

VCI 7 88%

Veine sus hépatique (syndrome de Budd-Chiari) 3 38%

Veine mésentériques supérieure 1 13%
e. Rein:

Une thrombose rénale en été décelée chez deux malades soit 3% de I’ensemble
de la population étudiée, I’un associer a une thrombose du MI le second a une

thrombose de VCI et des veine sus hépatiques (un syndrome de Budd Chiari).
=>Sur le plan clinique, les lombalgies étaient présentes chez un seul malade.

=>Sur le plan biologique, la fonction rénale était normale avec une protéinurie de

24h négative.

La confirmation a été faite par I’angioscanner qui a permet de mettre en évidence

une thrombose de la veine rénale.
Membres supérieurs :

La thrombophlébite du membre supérieur a été retrouvé chez un seul patient soit
1.6%.

La présence d’un gros membre rouge, chaud et douloureux a permis de poser le
diagnostic puis confirmer par une écho doppler qui révéla la présence d’un thrombus

au niveau de la veine axillaire.
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f. Thrombose pelvienne :

La localisation pelvienne des thromboses veineuses profondes a eté detectée chez

un seul patient uniquement soit 1.6%.

Dans notre sérié, il s’agissait d’une thrombose de la veine dorsale de la verge qui
s’est cliniguement manifestée par un cedéme de la verge avec une plaque fibreuse au

niveau de la face antérieure.
g. Thrombose ophtalmique :

Dans notre serie, la thrombose de la veine centrale de la rétine a été signalée chez

un seul malade.

Le tableau clinique était fait de rougeur, douleur, une baisse de I’acuité visuelle

ainsi qu’un flou visuel.

L angiographie a permis de confirmer le diagnostic.
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I11. Données paraclinique (atteintes veineuse)
1. Bilan biologique :

a. Numération formule sanguine (NFS) :

Dans notre population, 8 cas avaient une anémie soit 13% dont 2 sont des

anémies hypochromes microcytaires et 5 normochromes normocytaires.

L hyperleucocytose a été observée chez 24 patients soit 39% de I’ensemble de la

population étudiée (n=62).

Tableau 40: Résultat des NFS enregistrées chez nos patients.

‘Nombre 8 24 4 0

‘Pourcentage  13% 39% 6% 0

b. Bilans inflammatoires :

La VS était demandée systématiquement pour tous nos patients. Elle était

accélérée chez 26 cas soit 42%.

Comme pour la VS, la CRP était systématique et revenue positive chez 46

malades, soit 74%.

26%

58%

74%
ONORMAL OELEVER ONORMAL "TELEVER

Graphique 30 : Valeurs de la CRP chez nos patients. Graphique 31 : Valeurs de la VS chez
nos patients.
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c. Electrophorese des protéines :
Reéalisée uniquement chez 6 patients, elle a montré :

e Une hypogammaglobulémie chez 2 malades (33%),
e Une hypergammaglobulinémie chez un 4 cas (66%).

d. Fibrinogéne :

Le dosage du fibrinogene effectué chez 11 malades, s’est révele éleve chez 1

malade seulement (9%).
e. Ferritinémie :

Le dosage de la ferritine dans le sang a été teste chez 18 malades et s’est réveélé

éleve chez 3 malades uniquement (16.6%).
f. Bilan hépatique :

Le bilan hépatique était perturbé chez 4 malades soit 6.4% de I’ensemble de la

population étudiée.

e Une cytolyse était constatée chez 3 cas (75%),

e 2 malades avaient une cholestase (50%),

Chez 3 de ces malades, cette perturbation peut étre expliquee par la présence
d’une thrombose au niveau des veines abdominales, 2 d’entre eux avaient un

syndrome de budd-Chiari.
g. Bilanrénal :

Dans le cadre du bilan pré thérapeutique, le bilan rénal a permis de déceler une

insuffisance rénale chez un seul malade soit 1.6% de I’ensemble de la population.
h. Sérologies :

Dans le cadre du bilan pré thérapeutique, la sérologie a été réalise

systématiquement a tous les malades :
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e 3 malades avaient une sérologie hepatite virale B positive (4.8%),
e 1 casde CMV positif a été constaté (1.6%),
e Icas de syphilis (1.6%).

2. Bilan radiologique :

a. Echo doppler :

L’écho doppler était le moyen de diagnostic de tous nos thrombophlébites des

MI permettant de préciser les caracteres suivants :

La taille des thrombus était variable allant de 10 a 46mm voir étendue,

La mobilité du thrombus : les thrombus étaient flottant chez uniquement 3
cas et fixes pour le reste des patients,

Le flux doppler était continu chez la plupart des malades,

Par rapport a la veine iliaque, 18 thrombus étaient proches de celle-ci et 19

a mi-chemin,

Figure 17 : Aspect échographique d’une thrombophlébite occlusive (service de medecine

interne A- CHU Avicenne, Rabat)

Par ailleurs I’écho doppler a permis de détecter une thrombose de la veine sous

claviere a I’origine d’un syndrome « cave supérieur ». Ce thrombus était a I’origine

d’une sténose de 75% avec dilatation de la veine en amont.
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b. Angioscanner :

L angioscanner thoracique a permis de confirmer la présence de TVP lors des

syndromes « cave supérieur », permettant de preciser les caractéeres suivants :

e Lataille des thrombus etait variable allant de 10 a 50mm voire étendue,
e La mobilité du thrombus : les thrombus étaient, flottant chez uniquement 1
cas et fixes pour le reste des patients,

L’angioscanner abdominal a permis de mettre en évidence les thrombus

abdominaux permettant ainsi de préeciser les caracteres suivants :

e Lataille des thrombus était variable le plus souvent étendue.

c. Angio-IRM cérébrale :

Elle était le moyen de diagnostic des thrombophlébites cérébrales permettant
ainsi de préciser les sieges, les etendus, ainsi que les lésions parenchymateuses

associées et ou secondaires.
d. L’écho Transthoracique :

Dans notre population, I’échographie cardiaque Trans- thoracique (ETT) a été

effectué chez 17 cas mettant en évidence :

e L’HTAP chez un seul malade,
e Des thrombus intra cardiaque chez 4 patients,
e Un IT>3 chez un seul malade,

e Une dilatation OD chez un seul cas.
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V.

Le traitement :

Dans notre population, divers protocoles ont été établis pour traiter les différentes

manifestations de la maladie de Behget :

1.

Traitement meédical

L anticoagulation a base d’héparine de bas poids moléculaire avec
chevauchement par les AVK dont la dose a été adaptée en fonction de
I’INR a été instauré chez 60 de nos patients présentant une thrombose
veineuse profonde (97%),

Chez un 1 malade, nous avons utilisé la tinzaparine comme anticoagulant
injectable,

Cependant, aucun malade n’a été mis sous AOD,

Les corticoides ont été administrés chez tous les patients. lls étaient
associés a un traitement adjuvant fait de RSS, calcium et de potassium ainsi
qu’un régime hyper protidique,

Le recours aux immunosuppresseurs a eu lieu chez 45 patients. Le
cyclophosphamide avec azathioprine ont été les molécules les plus utilisées,
le tociluzimab était également utilisé chez 1 malade.

Des anti-TNF, ont été administrés chez 3 malades (4.8%), seul (1cas), ou

associés a la méthotrexate chez deux patients.

=12 patients ont été perdu de vue avant le démarrage d’un traitement

immunosuppresseur ou immunomodulateur.

La colchicine a été instaurée chez tous nos malades, surtout pour couvrir les

manifestations cutanéomuqueuses.
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. Traitement chirurgical

L’embolectomie a été réalisée chez un seul malade ayant une thrombose de
la VCI associée a un anévrysme de I’artére pulmonaire contre indiquant
ainsi I’anticoagulation.

Une thrombectomie a été realisée chez un seul malade ayant développe un
thrombus bleu du membre inferieur : phlegmatia d’Alba Dolens

Aucun filtre cave n’a eté mis en place.
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V. L’évolution :

Dans notre série, I’evolution était favorable chez 35 patients soit 56.5% de notre

population.

44% o favorable T defavorable

56%

Graphique 32 : Caractéres évolutifs de la MB chez nos patients.

L’évolution des thromboses veineuses étaient favorables chez 42 malades soit

68% de I’ensemble de la population étudiee.
1. Les rechutes

La rechute des thrombophlébites a été observée chez 17 malades soit 27.4% de

I’ensemble de la population et 85% des complications thrombotique :

e Une seule rechute a eu lieu chez 8 patients (47%).
e Deux épisodes de récidive sont constatés chez 6 malades (35%).

e Trois épisodes sont enregistrés chez 3 cas (17%).
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Graphique 33 : Nombre de récidives des thromboses veineuses chez nos patients

Cette rechute a concerné principalement les patients dont I’age de debut de la
maladie ainsi que I’4ge de [I’apparition des thromboses veineuses se situe

principalement entre [21ans et 30ans].

La répartition de ces patients en fonction des différentes tranches d’age (début de
la maladie ainsi que I’age d’installation des thromboses) est résumée dans les tableaux

suivants :

Tableau 41 : Age début de la maladie de Behcet/rechute de thrombose

[10-20] 4 24% P=0.913
[21-30] 7 41% P=0.455
[31-40] 4 24% P=0.455
[41-50] 2 12% P=0.662
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Tableau 42 Age de I’apparition de la thrombose veinseuse /rechute de thrombose

[10-20] 1 5.9% P=1.000
[21-30] 8 47.1% P=0.177
[31-40] 6 35.3% P=0.884
[41-50] 1 5.9% P=0.178
[51-60] 1 5.9 P=0.911

Le délai entre la 1% thrombose veineuse et la seconde se situait généralement

entre 1 et 8 ans avec une médiane de 2ans [1-5.5ans]

En effet I’analyse de cette rechute par rapport au délai séparant le début de la

maladie et I’apparition des premieres thromboses veineuses est repartie comme suit :

Tableau 43 : Le délai entre le début de la maladie et les premiére TV chez les patients ayant

rechuter

FLee 3 18% P=0.33
[1-5] 8 47% P=0.157
[6-10] 5 29% P=0.218
[11-15] 1 6% P=1

Dans notre population, les rechutes des thromboses ont compliquée
principalement les thromboses veineuses profondes dont la localisation initiale se

situait au niveau des membre inferieurs.
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Le tableau suivant nous permet d’analyser la relation entre les rechutes et les

différentes localisations de thrombose :

Memore 9 53% P=0.854
Thorax 7 41% P=0.089
Abdomen 1 6% P=0.311
Cerveaux 1 6% P=0.311

Tableau 44 : Rechute de thrombose/localisation des thrombose veineuse profonde

La rechute des thrombophlébites a concerné :

e Le méme territoire chez 10 malades (58%),

e  Un autre territoire différent chez 5 malades (29.5%),

e Le méme territoire associer a une thrombose du territoire controlatérale
(MI) chez un seul malade (5.8%),

e Une thrombose veineuse superficielle au niveau du méme membre

initialement thrombosé chez un seul malade (5.8%),

Facteurs de risques :

el e tableau suivant expose la relation entre certaines habitudes toxiques et la

rechute des thromboses :

Tableau 45 : Relation entre les habitudes toxique et rechute de thrombose

Tabac P=0.620
Alcool P=1.000
Drogue P=0.408
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Sur le plan thérapeutique :

Tous les patients étaient deja sous anticoagulation et corticothérapie.

Parmi ces 17 patients :

e 3 cas n’etaient pas sous immunosuppresseur ou immunomodulateur soit
18% (n=17),
e 14 patients étaient mis sous immunosuppresseur p=0.673,
o] 1 patient était mis sous méthotrexate soit 6% (n=17),
o] 13 patients sous cyclophosphamide initialement puis sous azathioprine
soit 76% (n=17),
2. L’embolie pulmonaire :

L’embolie pulmonaire était notée chez 7 de nos patients soit 11%. La survenue

des EP au cours des TVP était associée a :

e La proximité du thrombus du cceur et ainsi de I’artere pulmonaire observée
chez tous nos patients (p=0.04),

e Le caractére flottant du thrombus était présent chez 2 de nos malades

(p=0.059),

e La présence d’un thrombus intra cardiaque qui est constaté chez 3cas
(p=0.004),

e La presence d’une atteinte artérielle associée notée chez tous nos patients
(p=0.006),

Ces embolies pulmonaires ont concerné principalement les patients dont I’age de

debut de la maladie ainsi que I’age du diagnostic se situait entre [21-30].

Des comparaisons entre la presence d’une embolie pulmonaire et les différentes
tranches d’age (age de debute la maladie, age du diagnostic et I’a4ge d’installation des

thromboses) sont résumeées dans les tableaux suivants :
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Tableau 46 : Age début de la maladie de Behget/EP

Tranche d’Age Nombre d’EP Pourcentage n=62 P (Age début/EP)
- 04 -—- 0,
[21-30] 5/21 08% - 23.8% P=0.03
(n=21)
[10-20] 2/14 3.2% - 14.2% P=0.687
(n=14)

Tableau 47 : Age diagnostique de la maladie de Behcet/EP

Tranche d’Age Nombre d’EP Pourcentage n=25 P (Age Diag. /EP)
[20-30] 7125 28% P=0.001

Tableau 48 : Age de la survenue des thrombose veineuse /EP

, , 0 P (Age
Tranche d’Age Nombre d’EP Pourcentage n=62 thrombose/EP)
- 0 - 0
[21-30] 6/21 9.6% . 28.5% P=0.002
(n=21)
[31-40] 1.6% -- 4.70%
1/21 (n=21)

Cependant, un retard de diagnostic situé entre 1 et 5ans a été noté chez 5 patients
(p=0.696) et entre 6 et 10 ans chez 2 cas (p=0.512).

L’embolie pulmonaire a concerne 7 hommes, aucune femme n’a développé d’EP
(p=0.316).

Dans notre population, les embolies pulmonaires ont compliqué principalement
les thromboses veineuses profondes localisées au niveau thoracique 8% de I’ensemble

de la population etudiée (n=62) et 31.1% de I’ensemble des thromboses thoraciques.

Le tableau suivant nous permet d’exposer la relation entre I’embolie pulmonaire

et les différentes localisations de thrombose.
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Tableau 49: Localisation des thromboses veineuses profondes

Localisation Nombre d’EP Pourcentage n=62 P (localisation/EP)
04 -—- 0,

Thorax 5/16 8.0% . 31.2% P=0.003
(n=16)
04 -- 0,

Abdomen 2/8 3.2% . 25.0% P=0.189
(n=08)

1 1 04 -—- 0,

Membre inferieur 2134 3.2% . 06.0% P=0.228
(n=34)

Membre 0 0% P=1

supérieur

Cérébral 0 0% P=0.280

Le tableau suivant expose la relation entre certaines habitudes toxiques et la

survenue d’embolie pulmonaire :

Tableau 50 : Relation entre les habitudes toxique et EP

Habitude toxique P(habitude toxique/EP)
Tabac P=0.691
Alcool P=0.358
Drogue P=0.790

Sur le plan thérapeutique

Tous nos patients étaient sous anticoagulation, sous corticothérapie, et 6 cas sur 7

étaient sous immunosuppresseurs (p=0.408).
3. Syndrome post-thrombotique

L’évolution a long cours se résume par I’installation d’un syndrome post-thrombotique

chez 12 de nos patients notamment ceux ayant un ATCD d’une thrombophlébite des M.
En effet :

e Des varices ont été détectées chez 8 de nos malades,
e 4 patients ont présenteé des ulcérations,
e Un seul cas uniquement avait développé une dermite ocre,

e Les CVC de suppléance ont été observées chez un seul malade,
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Figure 18 : Maladie post phlébitique : dermite ocre et ulcére veineux au cours de la MB
(service de médecine interne A- CHU Avicenne, Rabat
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Graphique 34 : Fréguence de syndrome post thrombotique au sein de notre série

La rechute (poussee) des autres manifestations de la maladie de Behcet était

enregistrée chez 10 cas soit 16.1% :

e Oculaires chez deux de nos malades soit 3% de I’ensemble de notre série,

e Aphtose chez deux malades soit 3%,
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e Artérielle avec rechute d’un anévrysme chez un seul patient et un AVCI

chez un autre,
e Articulaire chez un seul malade,

e Pareil pour les atteintes digestives et neurologiques (un seul cas de
récidive),

Le pronostic vital au cours de la M.B est exceptionnellement mis en jeu.
=> Aucun cas de décés n’a été signalé.

Tableau 51 : Tableau résumant I’évolution clinique de nos patients

56.5%
27.4%
19%
11%
13%

0 ~NEF P W
N~ O

o

0
Dans notre population, 37 malades sont toujours suivis soit 60%. La durée

moyenne de suivi est estimée a 5.70 ans avec des extrémes allant de 1 a 21ans.

D toujoir suivi
0%

o

%
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Graphique 35 : Fréguence de suivi des malades au sein de notre série.
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En vue de son caractere intrigant, la maladie de Behget a intéressé beaucoup

d’internistes et plusieurs spécialistes.

La spécificité multi systemique de la maladie était a I’origine de nombreuses
études enrichissant ainsi la bibliographie et la littérature internationales ce qui nous a
donner I’opportunité d’analyser nos résultats a lumiére de ces données, permettant
ainsi une comparaissant avec ceux des autres series, afin de projeter la lumiere sur le
profil général des patients atteints de la maladie de Behcet, et de souligner les aspects

particuliers qu’elle peut prendre au sein de notre population.

I. Epidémiologie
1. L age:
Au moment du diagnostic de la maladie de Behget, la moyenne d’age de nos
patients est estimée a 33.61 ans, avec des extrémes allant de 18 a 69 ans bien que la

moyenne d’age d’apparition des premiers signes de la maladie soit de 28.98 ans avec

des extrémes de 10 et 65ans.

Cet écart peut étre expliqué par le caractere bénin de certaines manifestations le
plus souvent negligés et banalisés par les malades, ne les amenant pas a consulter plus

précocement.

L’age moyen de debut de la maladie dans notre série est similaire a celui retrouve
dans la série de Hamzaoui (28.70 ans) (220). Bien qu’il semble débuter plus

prématurément dans une étude turque (25.6ans). (221)

L’age moyen de diagnostic dans notre population est proche de celui rapporte
dans la série de Hamzaoui (220) qui est estime a 32.7 ans et de Benameur (32.7 ans)
(223). Cependant il semble que le diagnostic est posé plus précocement dans une série
Allemande (24,5ans) (223), coréen (28.8ans) et Turque (25,6 ans) (221) et plus

tardivement dans la série japonaise 35.7ans. (224)
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Ainsi on peut conclure que la maladie de Behget s’installe principalement a la

troisieme décade de la vie ce qui rejoint les résultats de I’étude de notre population.

La forme juvénile de la maladie de Behget est retrouvée, dans notre série, chez 4
patients soit 6%. Beaucoup plus fréquente que celle retrouvée dans la série de Ben amour
(3.5%) ou de Fillali-Ansary. La fréquence de ces formes varie de 7% a 44 % selon les

séries. La plus fréquente est decrite principalement au Japon, en Turquie et en Iran.

La forme tardive de la maladie de Behget est retrouvée, dans notre population,
chez un seul cas (2%) agé de 65ans et chez qui le diagnostic de la maladie de Behcet

n’a été confirme que par la suite.

Les &ges d’installation de la maladie peuvent aller jusqu’a 72 ans selon des series

asiatiques (225)tout en sachant que I’installation apres 60 ans est excessivement rare.

L’installation précoce semble étre associee a une maladie cliniguement plus

active.
Tableau 52 : Comparatif de I’age moyen de début de la maladie de Behcet
Notre série Hamzaoui Turque
Age de début 28.98 28.70ans 25.6 ans

Tableau 53 : Comparatif de I’Age moyen du diagnostic de la maladie de Behcet

Notre = Hamzaoui Benamour Turque Allemande Japonaise Coréenne
série

L’age 33.62ans  32.7ans 31.7ans  38.3ans  24.5ans 35.7ans 28.8ans
Diag.

131



L’age moyen d’apparition des thromboses a été estime a 34.83 ans, proche de
celui retrouvé dans une série chinoise (33ans) (226) et turque (30.58 ans). (221)
L atteinte veineuse apparait plus précocement dans la série de Hamzaoui (29.88ans)

(220) et plus tardivement dans une série britannique(45ans). (227)

Tableau 54 : Comparatif de I’age moyen de I’apparition de I’atteinte veineuse au cours de la
maladie de Behget

Notre serie = Hamzaoui Turque Chinoise | Britannique

L’age de

TV 34.83ans 28.88ans 30.58ans 33ans 45ans

Dans notre population étudiée, le délai entre le premier signe de la maladie et la
survenue de I’atteinte veineuse et de 5,40 ans similaire au délai retrouvé dans une série

tunisienne (228) et supérieur a celui retrouvé dans une chinoise. (221) (227)
2. Sexe:

Dans notre série initiale de 200 patients atteints de la MB, on note une forte
prédominance masculine avec 176 hommes et 24 femmes (sexe ratio H/F : 7.33).
Parmi ces 200 cas, 62 malades ont développé une thrombose veineuse (55 hommes et

7 femmes) soit un sexe ratio de 7.85.

Cette prédominance masculine a été objectivé également dans une étude
tunisienne qui a porté sur 430 patients avec 295 hommes et 135 femmes(H/F2.18).
Dans cette série, 119 patients ont développé des thromboses veineuses. Ils

s’agissaient de 98 hommes et 21 femmes soit un sexe ratio de 4.6. ((229)
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Ainsi que dans une étude britannique portant sur 73 malades atteints de la
maladie de Behcet et comprenant 36 hommes et 37 femmes (H/F 0.97). Au sein de
cette série, 18 cas ont eu une thrombose veineuse dont 15 hommes et 03 femmes soit

un sexe ratio de 5. (227)

Il semble ainsi que le sexe module I’expression et méme la sévérité de la MB. La
participation vasculaire est commune chez les patients atteints de la maladie de Behcet
bien qu’une prédominance masculine ait été soulignee, en effet le sexe masculin est

unanimement admis comme facteur de mauvais pronostic. (230)

L’influence du sexe sur I’expression clinique et la sévérité de la maladie souligne

ainsi le role des facteurs hormonaux dans I’étiopathogénie de la MB.

Cependant, une prédominance féminine a été remarquée au Japon, en Chine et en

Corée avec un sexe ratio 1.1.

Tableau 55 : Tableau comparatif de sexe ratio

Nos résultats | Tunisie | Britannique | Japonaise | Filali Ansari

Sexe ratio

H/F 7.33 2.18 0.97 1.1 3.26
Sexe ratio

TV 7.85 4.6 5

3. Formes familiales :

La fréquence des formes familiales dans notre série est estimée a 4.84%, proche
de celle de Benamour (5.6%) (231) et de celle de Filali Ansary (3.7%) (232)
soulignant ainsi la faible frequence des formes familiales au Maroc .Ces dernieres sont

beaucoup moins fréquentes chez les chinois et les japonais (2,2 - 2,6 %).

En Tunisie, cette fréquence est de 7,7% dans la série de B’chir Hamzaoui (220)
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Cependant elles sont estimées a 15.4 % chez les coréens et a 7.3% chez les

Turques.
Tableau 56 : Tableau comparatif de la fréquence des formes familiales
Notre Filali . ) N
e Benamour Ansary Hamzaoui Corées Turque Chinois
Forme 4 ea0  5.6% 3.7% 77%  154% 7.3% @ 2.2%
familiale

Ainsi la présence de ces formes familiales concorde avec la mise en évidence des

génes impliques dans la genese de la maladie.
4. Répartition géographique :
Dans notre série, en vue du territoire drainé par notre formation, la majorité des
patients proviennent de la région de Rabat-Salé-Kenitra.

En fait, vu le caractere rétrospectif de I’étude, un recueil des details sur le
déplacement des patients et le moment de I’apparition des premiers signes de la

maladie n’as pas pu étre realise,

De plus, les autres etudes marocaines publiées ne précisent pas |’origine
géographique des patients, rendant ainsi difficile pour le moment de définir la région
prédominante qui nous permettra de conclure a un résultat significatif quant a la

correlation entre cette région et I’apparition de la maladie.
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I1. Les données cliniques de la maladie de Behget :
1. Les manifestations non vasculaires de la MB :

1.1. Les manifestations cutanéomuqueuses :

Dans notre série, les signes cutanéomuqueux etaient inauguraux chez 27% des
patients bien que ces manifestations et principalement les aphtoses bipolaires étaient

les premiers signes rapportés chez 82% des cas.

Cette différence entre les deux valeurs est expliquée par le caractere bénin de ces

manifestations, les plus souvent banalisees et négligees pas la plupart des malades.

Dans une série turque porté sur 2147 patients, I’aphtose buccale était inaugurale
dans 86,5% des cas. (221)

Les manifestations cutanéomuqueuses sont parmi les plus fréquentes dans notre série.

En comparaison avec les séries de la littérature, les fréquences des manifestations
cutanees rapportées dans notre étude rejoignent approximativement les valeurs decrites dans

les autres series publiées. Cette comparaison sera illustrée dans le tableau suivant :

Tableau 57 : Comparaison des différentes manifestations cutanéomuqueuse

Notre Ben Filaly B’chir Touriya Série Série
série amour Ansari hamzaoui Bensalem  turque chinoise
(62 cas) (316 cas) (162cas) (519cas) (430cas) (2319cas) (3341 cas)
(231) (232) (220) ((233) (221) (227)
ﬁ‘lﬁ’gg’fe 100% 100% 96.91% 100% 100% 100% 96.3%
géﬁlri‘gfe 95% 85.6% 88.88% 87.5% 79.5% 87.3% 71.2%
F:ﬁh‘i‘l’i'te 44% 57% 55.55% 67.6% 74.4% 67.4% 28.6%
F\gﬂ;ﬁime 5% 23% 27.16% 15.6% 73% 57.8% 34.4%
Aphte cutanée 504 — 1.23% 4.4% — 3.3% —
Nodule 2% - 17.5% - - -

hypodermique
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Les aphtoses buccales sont présentes chez tous nos patients, fréquence similaire a

celle retrouvée dans la série de Benamour, B’chir Hamzaoui, et une Turque.

La fréquence des pseudo folliculites dans notre série est comparable avec celle
retrouvée dans les autres séries marocaine (Benamour et Filali Ansari), beaucoup plus
fréquente dans les séries tunisienne (B’chir Hamzaoui et Touria Bensalem) et moins

dans la série chinoise.

Dans notre série, le pathergie teste a éteé réalise uniquement chez un seul malade,
expliqué par le fait que cette technique est non indispensable pour poser le diagnostic,

peu connue et de plus en plus abandonnée.
1.2. L’atteinte oculaire :

Les manifestations oculaires ont été objectivees chez 42% de I’ensemble de la
population étudiee, rejoint les valeurs retrouvées dans la série de Bensalem (46.5%)

(233) et plus frequente que celles retrouvees dans une série turque (28.9%) (221).
Cependant, ils étaient inauguraux chez uniquement 11% des patients.

En comparaison avec la littérature, les frequences des manifestations oculaires
notées dans notre étude rejoignent a peu pres certaines valeurs rapportées dans les

autres séries publiées. Cette comparaison sera décrite dans le tableau suivant :
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Tableau 58 : Comparaison des différentes manifestations oculaires

.. B’chir hamzaoui = Ben amour | Filaly Ansari Série chinoise
Notre série

(62cas) (519 cas) (316 cas) (162 cas) (334 cas)

(220) (231) (232) (234)

Fréquence 42% 32.2% 12% 51% 26.1%

Inaugurale 11% 9.8% -- 15% 4.8%

Pan uvéite 4% 45.5% 47% -- --

Uvéite

postérieur 12% 12% 15% 15.3% 13.5%

Uvéite

TR 23% 12% 34% 22.5% 17.1%

Vascularite 27% 30% 28% 21.66% --

Cécité 27% 18.5% 38% - =

Dans notre population, les vascularites se sont compliqués principalement de :

v Cécité : elle a compliquée 2 cas de vascularite (p=0.05) soulignant ainsi
la présence d’une relation significative entre la survenue de la cécite et la
vascularite rétinienne au cours de la maladie de Behget, imposant ainsi la
prise en charge rapide et adéquate afin de préserver le pronostique visuel.

v' Glaucome : chez un seul cas (p=0.001) (résultat significatif) d’ou
I’intérét d’une éventuelle recherche d’un glaucome en cas de vascularite
rétinienne.

v Cataracte : chez 2 cas p=0.093 (résultats non significatif)

1.3. Les manifestations articulaires :

Au sein de notre population, les manifestations articulaires ont été observés chez
24% des patients, valeur similaire a celle retrouvée dans une série chinoise (28.4%) et

moins fréquente que celle retrouvée dans les séries tunisiennes (55.5% et 45.7%).
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Il s’agit de 80% d’hommes et 20% de femmes. Elles étaient inaugurales chez 2

patients, soit 3% de notre population.

A partir des différentes séries de la littérature, Une comparaison sera illustrée

dans le tableau suivant :

Tableau 59 : Comparatif des différentes manifestations articulaires

Ben Filaly I Seérie (.
. B’chir Série
Notre amour  Ansari hamzaoui turque chinoise
série (316 (162 (2147
(519 cas) (334 cas)
(62cas) cas) cas) (220) cas) (223)
(231) (232) (221)
Fréquence 24% 60% 45% 55.5% 15.7% 28.4%
Inaugurale 3% 18.2% -- -- -- 2.1%
Arthralgie 93% 61% 89% 50.9% 55% 23.7%
Arthrite 7% 43% 28.2% 14% 42% 35%
Kyste poplité 7% -- -- 1.73% -- --
Sacro illite 0 cas 1.58% 2.7% 1.38% 4.1% -

Les arthralgies décrites dans notre serie correspondent principalement a des
polyarthralgies (85%) ou mono-arthralgie (15%) a caractere inflammatoire et touchant

principalement les grosses articulations (les épaules, les genoux, parfois la cheville).

Un kyste poplité peut accompagner le plus souvent I’arthrite du genou avec un
risque de rupture dans le mollet réalisant ainsi un « pseudo phlébite » pouvant évoquer
a tort une TVP du membre inferieur. Cependant, le diagnostic est facilement redressé

par I’échographie.

Une élévation de la VS (p=0.992) et/ou de la CRP(p=0.322) a été note chez 80%
des patient justifiant [’utilisation des AINS comme traitement de choix des

manifestations articulaires de la MB.

Or les valeur p de la VS et CRP étant non significatif dans notre série chose qui
peut étre expliqué par le caractere inflammatoire de la maladie entrainant une possible

élévation de la VS et de la CRP quel que soit le type d’atteinte.
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1.4. L’atteinte neurologique :

La fréquence des manifestations neurologiques est differemment appréciée selon
la population explorée et I’inclusion ou non des céphalées isolées. Elle Varie de 2% a

40% en fonction de la population étudiée.

En effet, dans notres séries 29% des patients ont présenté une atteinte
neurologique (les céphalees isolées étaient prises en consideration et représente 5.5%

de ces manifestations).

Cependant, dans d’autres series marocaines et notamment celle d¢ BENAMOUR
(231), on note une plus faible fréquence de ces manifestations (16%) dd au fait que les

céphalées isolées n’ont pas éte incluses.

Une comparaison des fréequences des manifestations neurologiques est illustrée

dans le tableau suivant :

Tableau 60 : Tableau comparatif de la fréquence des manifestations neurologique

B’chir Filali Série Série

- Notre . Benamour . -
Série série hamzaoui (231) Ansari = turque chinoise

(220) (232) (220) (223)

Fréquences = 29% 11.6% 16% 43 2%  2.2% 9.6%

Nous soulignant ainsi que I’atteinte neurologique est distinctement plus fréquente
dans les séries du Moyen-Orient et des pays meéditerranéens que dans les séries turques

et asiatiques.

L atteinte vasculaire concernait 12% de I’ensemble des population et 44% des
manifestations neurologiques, valeur supérieure a celle retrouvée dans la série de

B’chir Hamzaoui (15% des manifestations neurologiques). (220)
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L atteinte parenchymateuse concerne 55.5% des manifestations et rejoint celle

retrouvée dans une I’étude tunisienne de B’chir Hamzaoui (66.6%). (220)

L association de I’atteinte parenchymateuse et vasculaire été notée chez 11% des
patients avec des manifestations neurologiques, cette rareté a été également objectivée
par plusieurs auteurs : 4.7% dans la serie de B’chir HAMZAOUI (220), 3.7% dans la

série de Houman (3,7 %) et aucun cas dans la série d’Akman Demir (200cas). (235)

Par ailleurs, dans notre population I’atteinte psychique au cours de la maladie de
Behcet représente 11% des manifestations neurologiques valeur supeérieure a celle
retrouvée dans la serie de HAMZAQUI (5%) (220).

1.5. L’atteinte digestive :

Dans notre population, les manifestations digestives ont été présentes chez 7% de
I’ensembles des patients, rejoignant ainsi le pourcentage retrouvé dans I’étude de Filali
Ansari 5%.

Dans la série de Benamour, une rectocolite hémorragique a été diagnostiquée
dans 2 cas soit 0.63% ((231)

Des diarrhee chronique (4.8%) ainsi que des ulcérations digestives (3.22%) ont
été egalement notées dans notre série. Leurs fréquences sont inférieures a celles

retrouvées dans une série chinoise (8.4%) (233).

Une comparaison des fréquences des manifestations digestives est illustrée dans

le tableau suivant :

Tableau 61 : Comparatif de la fréquence des manifestations digestives

Série Notre Filali B’chir Série Série Série
série Ansari  hamzaoui  turque chinoise  japonaise
(232) (220) (221) (233)
Fréquence 7% 5% 0.38% 2.8% 16.8 50%
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Dans notre population, des facteurs de risque qui peuvent intervenir dans la

survenue des manifestations digestives ont été decrit (voir tableau partie résultats)

Soulignait la présence d’une relation significative entre I’alcool (p=0.01) et la

drogue(p=0.001) et la survenue des atteintes digestives.

En effet, La consommation d'alcool stimule la sécrétion d'acide gastrique

entrainant ainsi des ulcérations digestives.
1.6. Les manifestations cardiaques :

En comparaison avec la littérature, les frequences des manifestations cardiaques
notées dans notre étude ne rejoignent que partiellement certaines valeurs rapportéees
dans les autres séries publiees. Une comparaison est décrite dans le tableau suivant :
(les valeurs utilisées dans le tableau correspondent aux fréquences de différentes

manifestations par rapport a I’ensembles de population étudiée dans chaque série).

Tableau 62 : Comparatif de la fréquence des manifestations cardiaque

Notre série ha?n(z:ggui Série chinoise = G. Geri et al.

(220) (233) (236)

Fréquence 11% 1.7% 8.1% 32.7%

Péricardite 1.6% 1% 3.9% 11.5%
Myocardite 1.6% -- 0.6% --

Thrombus intra | ¢ oo 0.57% . 5.7%

cardiaque

Atteinte des 3.2% 0.2% . .

coronaire

Dans notre population, les facteurs de risque qui peuvent intervenir dans la
survenue des manifestations cardiaque ont été décrits (voir tableau partie résultats),
soulignait la présence d’une relation significative entre le tabac (p=0.01) et la drogue
(p=0.005) et la survenue de ces atteintes.
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En effet le tabac, la drogue et méme I’alcool ont été considérés dans plusieurs

études comme étant des facteurs de risques cardiovasculaires.
1.7. Atteinte pleuropulmonaire et médiastinale :

Dans notre série, un seul cas d’atteinte pleuropulmonaire parenchymateuse a éte

décrite soit 1.6% de I’ensemble de la population étudiée.

Bien que rare, dans une série chinoise I’atteinte pulmonaire parenchymateuse allé
d’une simple infection (1.2%) a une fibrose pulmonaire (0.3%) conditionnant ainsi le
pronostic de la MB. (233)

1.8. Atteinte rénale :

Dans notre série, aucun cas d’atteinte rénal parenchymateuse décrite dans la
littérature n’a été rapporté. Cependant, 2 cas de thrombose des veines rénales ont éte

décrits soit 3.2% de I’ensemble des patients.

En effet, divers sont les types histologiques observés au cours de cette atteinte.
Seul un examen néphrologique bien établi permet d’éliminer I’étendu du cadre
nosologique de cette atteinte rénale. Malheureusement, cette derniére peut évoluer vers

I’insuffisance rénale chronique conditionnant ainsi le pronostic de la MB.

Benamour rapporte un cas d’amylose rénale (0.31%) (231), ainsi Filali Ansari
(0.61%) (232)

De plus, une protéinurie dans 4 cas, avec un syndrome néphrotique dans 2 cas a
éte également notés dans la série de BENAMOUR (231).
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2. Les manifestations vasculaires de la maladie de Bechet :

2.1. L’atteinte artérielle :

Dans notre série, I’atteinte artérielle a été notée chez 23 patients soit 37% de

notre population.

Dans les autres études, la fréquence des atteintes vasculaires varie de 1.2% a 13%
comprenant principalement les anévrysmes, les thromboses, et les occlusions

artérielles.

Une expression concomitante de plusieurs types d’atteintes artérielles reste

possible.

Une comparaison des fréquences des atteintes artérielles des différentes séries de

littérature est établie dans le tableaux suivant :

Tableau 63 : Comparaison des fréquences des atteintes artérielles des différentes séries de

littérature
Touriya Serie
Noe | Filal B’chir Bensaﬁém turque Série
série Ansari hamzaoui (430 cas) (2147 chinoise
(232) (220) (228) cas) (233)
(221)
Fréquence 37% 13% 4.23% 6.5% 1.21% 7.78%
Inaugurale =g, 0.38% - - AU Aucun cas
Anévrysme 52% 70% 90% 82% 84% 54%
Thrombose 56% 30% 31% 20% -- 35%
Occlusion 17% -- -- -- 15% 35%

La frequence des atteintes vasculaires dans notre population est plus élevée que
celle décrite dans les autres séries étudiées, ce qui peut étre expliqué par nos critéres
d’inclusion et donc le caractére exclusif de nos patients (tous nos patients en une

atteinte veineuse).

143




Concluant ainsi, que les atteintes artérielles sont beaucoup plus fréquentes chez
le patient avec une atteinte veineuse.
D’un autre part, I’incidence des atteintes artérielles au cours de la MB est

éventuellement sous-estimée. En effet dans I’étude de Lakhanpal et al. portée sur 170

autopsies des patients ayant eu MB, 33% avaient une atteinte arterielle (237).

Par ailleurs, les manifestations artérielles sont dominées par les atteintes
anévrysmales, elles représentaient 90% de ces manifestations dans la série de B’chir

Hamzaoui et 84% dans celle de Gurler (série Turquie).

a. Anévrysme :

En comparaison avec la littérature, le tableau suivant objectif les sites des arteres

les plus fréquemment touchées au cours de la maladie de Behget.

Tableau 64 : Comparaison des différentes arteres concernées par les atteintes anévrysmales

au cours de la maladie de Behcet

B’chir - .
- . Série turque Shimizu
Notre série  hamzaoui _ _
n=12 n=21 n=15 n=26
(220) (221) (238)
Artere pulmonaire 58% 66.7% 27% 12%
Artere lobaire 250 . . .
inferieure
Artére fémorale 8% 5% 47% 230
L aorte 8% 19% 27% 35%
Artére axillaire 8% - - -
Artere iliague 80 . . 8%
primitive
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En se basant sur les différentes séries, I’aorte et I’artere pulmonaire correspond

aux siéges de prédilection de I’atteinte anévrismale au cours de la maladie de Behcet.

En fait, toutes les arteres de I’organisme sont susceptibles de développer des
anévrysmes. Dans la serie de Hamzaoui, 21 cas d’anévrismes artériels ont été mis en
évidence, prédominant sur les arteres pulmonaires et I'aorte abdominale. Cependant
d’autres localisations étaient notées a savoir I’artere fémorale superficielle (5%) dont
le diagnostic se fait généralement par la constations d’une masse battante au niveau du

pli inguinal, le tronc artériel brachiocéphalique (5%) et I’artére poplitée (5%). (220)
L évolution des atteintes anévrysmales peut varier d’un thrombus a une rupture
qui peut étre fatal conditionnant ainsi le pronostic vital.

b. Les faux anévrysmes :

Parmi les atteintes vasculaires artérielles objectivée dans notre population ,2 cas
de faux anévrysmes ont été mis en evidence soit 11% de I’ensemble de manifestations

artérielles.

L’atteinte artérielle au cours de la maladie de Behget se caractérise par la
fréquence relativement élevée de faux anévrysmes assimilée a I’hypersensibilité

cutanee a la pigdre lors du pathergie teste spécifique de la maladie.
Dans la littérature, il s’agit le plus souvent a des pseudo-anévrysmes induits.
c. Lesocclusions artérielles :

Nettement moins fréquentes que les anévrysmes, les occlusions artérielles dans notre
série concerne principalement I’artére centrale de la rétine (25%), I’artere sous claviére

(25%), I’artére sous segmentaire (25%) et I’artere fémorale latéro-basal (25%).

Ce type d’atteinte est rarement symptomatique en vue de la circulation collatérale
de qualitée qui se développe. Cependant, des manifestations de type d'insuffisance

artérielle des membres inférieurs peuvent étre objectivées.
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En se basant sur les différentes études de la littérature, les artéres des membres

inférieurs semblent étre le siége de prédilection des occlusions artérielles.

En effet, dans la série de Thomé, I’occlusion artérielle intéresse principalement

les MI et les arteres cérebrales. (239)
d. Lesthromboses arterielles :

Au cours de la maladie de Behget, les obstructions artérielles par des thrombus
est moins fréquentes que [I’atteinte anévrysmale. Le diagnostic est suspecté

cliniqguement et facilement confirmé par un angioscanner.

Dans notre série, les thromboses artérielles concernaient principalement 13
malades soit 56%, dominées principalement par les embolies pulmonaires compliquant

des anévrysmes artériels.

De plus, 2 cas de thromboses des arteres coronaires (15%), et un cas de
thrombose de I’artere centrale de la rétine (8%) étaient également notées dans notre

population.

Dans la série de Zaoui et al, I’obstruction artérielle pulmonaire a concerné50%

des manifestations pulmonaires au cours la maladie de Behget (60cas).

Selon I’étude de Hamzaoui, les thromboses arterielles ont été observées chez sept
patients, localisées principalement au niveau de I’artére pulmonaire (42%), I’artére
poplitée (14.2%), I’artére iliaque externe (14.2%), I’artere fémorale superficielle
(14.2%), I’aorte sous-rénale, les arteres iliaques et I’artére renale (14.2% chaqu’un)
(220).
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2.2. L’atteinte veineuse :

a. La prévalence des atteintes veineuses

Le tropisme vasculaire veineux de la MB dont le mécanisme de base est une
vascularite, est connu depuis longtemps, constituant ainsi toute I’originalité de cette

affection.

La prévalence des atteintes veineuse au cours de la maladie de Behcet, sujet de

notre étude peut étre tres variable allant de 12% a 38%.

A travers notre série de 200 patients atteints de la MB, 62 cas ont développé une
thrombose veineuse, ce qui correspond a 31% de I’effectif total, valeur proche de celle
retrouvée dans la série de Ben Salem (27%) (228), de B’chir Hamzaoui (25%) (220) et
de Benamour (21.8%) (231). Or, elle reste supérieure aux séries turque (17%) (221) et
chinoise (12.1%). (226)

Nous concluant que sa prévalence est tres variable d’un pays a I’autre, dans le

méme pays, et d’une série a une autre.

Ainsi, elle parait plus importante dans les pays du Maghreb : la Tunisie, I’ Algérie
et le Maroc. En effet, dans une étude francaise englobant 106 cas de thromboses

veineuses (35%), prés de 50% des patients sont originaire de I’ Afrique du Nord.

Cette fréquence est plus basse en Turquie et encore plus faible dans les

populations asiatiques non arabes, comme le Japon, la chine et la Corée.
b. Sexe:

Dans notre population, nous notons une forte prédominance masculine avec 55

hommes et 7 femmes soit un sexe ratio (H/F) de 7,85.
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Cette prédominance était également rapportée dans la série de B’chir hamzaoui
(H/F=T7) (220), Ben Salem (H/f=4.66) (228) et la serie chinoise (H/F=4.8) (226).

Cependant une prédominance féminine a été remarquée au Japon, et en Corée

avec un sexe ratio 1.1 (30) (partie théorique)

Ainsi, dans la littérature, les hommes présentaient significativement plus de
thromboses veineuses que les femmes. Rendant ainsi le sexe masculin un facteur de

mauvais pronostic unanimement.

Par ailleurs, dans notre population nous constatons que 31% des hommes et 29%

des femmes ont développé des thromboses veineuses.
c. L’age de I’apparition des atteintes veineuses :

Au sien de notre population, I’age moyen des patients au moment de la survenue
des thromboses veineuses est de 34,83+/- 10.96 ans avec des extrémes allant de 16 ans
a 69ans. Cette valeur rejoint celle retrouvée dans la série tunisienne de Ben Salem
(34.3+/-9.86 ans) (228) et chinoise (33 +/- 10 ans). (226)

Ainsi, on peut conclure que les atteintes veineuses au cours de la MB s’installent
principalement a la troisieme décade de la vie, tout en soulignant la possibilité des

atteintes juvéniles et tardives.

Cependant, les patients dont I’age de début de la maladie et ou I’age d’apparition
de la thrombose se situe entre 20 et 3lans ont plus tendance a développer des
thromboses veineuses lors de I’évolution de leur maladie est principalement au niveau

cérébral.

Bien que ces manifestations veineuses soient moins fréquentes chez I’enfant,

elles restent plus graves en vue de leurs caracteres multiples et récidivants.
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d. Délai entre le début de la maladie et I’atteinte veineuse :

Dans notre population, le délai entre les premiers signes de la maladie et la
survenue de I’atteinte veineuse a varié entre 0 et 25 ans avec une moyenne de 5.3ans.
Ces valeurs rejoignent celles retrouvees dans les séries Ben Salem (4.32+/-5.51 ans)

(228) et supérieures aux séries chinoises (2ans). (226)

Cependant, les manifestations veineuses peuvent inaugurer la maladie. En effet,
dans notre série la thrombose veineuse ont permis de poser le diagnostic chez 28% de
nos malades rejoignant ainsi approximativement les résultats de Ben Salem (15%)
(228), mais reste supérieure a celle notée dans la série de B’chir Hamzaoui (220),
chinoise (226) et turque (221)

Bien gu’elle puisse s’installée des années avant le diagnostic, tel est le cas chez
4.5% de nos patients, chiffre a peu pres similaire a celui de la série tunisienne (3%) et

supérieur de celui de la série chinoise (1.5%) (226).

Dans notre population, ce retard de diagnostic peut étre expliqué par I’absence
initiale des autres signes cliniques beaucoup plus spécifiques de la maladie qui

permettent de confirmer cette affection.

Ainsi, les valeurs décrites ci-dessus sont rapportées dans le tableau suivant
permettant ainsi une comparaison de nos données épidémiologiques a celles retrouvees

dans la littérature :
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Tableau 65 : Comparaison des valeurs épidémiologiques des thromboses veineuses au cours

Fréguence
Inaugurale

Thrombose 1%
symptome

Age d’apparition de 34.84+/-

|”atteinte veineuse

Délai entre Diag. Et
thrombose

Sexe ratio

de la MB
Ben B’chir Touriya
Notre amour  hamzaoui Bensalem
série (316 cas) (519cas) (430 cas)
(231) (220) (228)
3% 21.8% 25% 27.4%
28% - 6% 15%
4.5% - - 3%
i i 34.3+/-
10.96 9.86
5.30 ans -- -- 4.32ans
7.8 - 7.06 4.66

a. Phlébites superficielles :

Série
turque
(2319
cas)
(221)

16%
0.5%

Série
chinoise
(93cas)

(226)

12.1%
6.6%

1.5%

33+/-10

2ans

4.8

Dans notre série, les thrombophlébites superficielles étaient retrouvées chez

6.45% de nos patients, intéressant principalement les membres inferieures notamment

la veine fémorale superficielle.

Nos valeurs ont été similaires a celle objectivée dans la série de B’chir Hamzaoui

(8.52%). Ainsi, les TVS etaient signalées chez 11 patients parmi 129 patients

présentant des thromboses veineuses. Alors qu’elles ont représenté 12.9% dans la série

de Filali Ansari et 53.3% dans une série turque.
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Tableau 66 : Tableau comparatif des fréquences des thrombophlébites superficielles

Notre série Filali B’chir Turque Chine
Ansari Hamzaoui = (2316 cas) (93cas)
Fréquence 6.45% 12.9% 8.52% 53.3% 4.8%

Le territoire des saphenes est le site de prédilection des thrombophlébites
superficielles. Cependant, les territoires des veines du membre supérieur, des veines

cerébrales ou des veines de I’abdomen peuvent également é&tre concernés.

Les thrombophlébites superficielles ont intéresseé le membre inférieur chez tous

les patients de notre série, résultats similaires a ceux de Benamour.

La diffusion des thromboses veineuses a l'ensemble des territoires veineux
transparait clairement dans nos résultats et confirme le caractere ubiquitaire de

I'atteinte veineuse et le tropisme veineux de la maladie.

Cependant I’4ge de début de la maladie ainsi que celui de I’apparition des
thromboses ne semblent pas influencer la localisation des thromboses (résultats non

significatifs).

Bien que dans notre série, les patients dont I’age de début de la maladie se situe
entre 31 et 40ans ont plus tendance a développer des thromboses des membres
inférieurs ou thoraciques contrairement aux patients dont I’Age de début des
symptdmes se situe entre 21 et 30ans, qui eux ont tendance a developper des

thromboses cérébrales ou abdominales.
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a. Thromboses veineuses profondes des membres inférieurs :

Les thromboses veineuses profondes au cours de la maladie de Behget
prédominent au niveau des membres inférieurs. En effet dans notre population, 58% de
ces thromboses se localisent a ce niveau (36 cas), cette valeur rejoint

approximativement la série de Filali Ansari 65.3%. (232)

Dans une série turque (Gurler), I’atteinte du membre inférieur a été signalée chez
78% des cas, (221) dans celle de Hamzaoui, portée sur 519 cas, 129 patients ayant

développé une TVP dont 85% localisées au niveau des membres inférieurs (220)
Ainsi, nos résultats sont proches de ceux retrouves dans la littérature.

Dans notre série, nombreuse sont les veines concerner par ces thromboses
profondes cependant les plus fréequentes sont : la veine poplitée dans 50% des cas

(n=36), fémoral commune 31% et la veine iliaque 19% (n=36).

D’aprés une étude libanaise (Thomé), les thromboses veineuses profondes ont
également siégé surtout aux membres inférieurs (7/15 soit 46.6%) et intéressé

principalement la veine poplitée 5cas (71% n=7) et la veine fémorale (28.5% n=7).

Le diagnostic des thromboses veineuses des MI doit étre évoquer devant un gros
membre rouge chaud, douloureux avec un signe de Homens positif et une diminution
des ballottements des mollets. Cependant, d’autre tableaux cliniques sont possibles,
notamment une thrombose bleue d’Alba- Dolens caractérisée par un membre froid,
bleu, avec diminution du pouls et des paresthésies. Dans notre serie, 1 cas de

thrombose bleu a été noté soit 5% de I’ensemble des TVP des M.

Par ailleurs, les habitudes toxiques des patients (tabac, alcool et drogue) ne

semblent pas affecter la survenue des thromboses au niveaux des M.
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b. Thrombose du systeme cave :

£ Thrombose de la veine cave supérieure :

Généralement révélée par un syndrome cave supérieur comprenant un cedéme en
pélerine, une CVC cervico-thoracique, une turgescence de veine jugulaire avec parfois

une dyspnee et une cyanose.

Dans notre population, elle occupe la deuxieme position avec une fréquence de

21%. De ce fait, nos résultats sont légérement supérieurs a ceux de la littérature.

Dans une serie turque (Gurler), la thrombose de la veine cave supérieure était
objectivée chez 15% des cas (221), dans celle de Hamzaoui portée sur 519 cas, 129

patients ayant développé une TVP dont 8.5% siégés au niveau de la VCS. (220)

Une série chinoise portée sur 93 cas de thromboses veineuses, 10.8% des cas ont
concerne la veine cave supeérieure (233), valeur similaire a celle notée dans la série de
Filali Ansari (10.9%). (232).

Cette localisation est souvent associée a une thrombose de veine sous claviere, du

tronc veineux innominé et de la veine jugulaire interne.

Par ailleurs, les habitudes toxiques des patients (tabac, alcool et drogue) ne

semblent pas affecter la survenue des thromboses au niveau thoracique.

+ Thrombose de la veine cave inferieure :

Dans notre série, les thromboses de la veine cave inferieure ont été présentes

chez 10 patients (16%) dont 3 etaient associés a des thromboses du membre inferieur.

Dans les séries tunisiennes, la fréquence des thromboses des VCI est estimé a
13.4% dans la serie de Ben Salem (228) et 12.4% dans celle de B’chir Hamzaoui.

(220)

Cependant, ces valeurs sont plus élevées dans une série chinoise 24.7% (233) et
moins frequentes dans les séries de GURLER (3%). (220)
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Pour certains auteurs, la thrombose cave inférieure est due a une extension

progressive d’une thrombose a partir du réseau veineux profond des Ml (240).

D’une autre part, une association des thromboses cave supérieure et inférieure est

notee chez 1 de nos patients soit 2%, ce qui n’est pas exceptionnel dans la littérature.
c. Syndrome de Budd —Chiari :

Il correspond a I'ensemble des conséquences due a une obstruction du drainage
veineux hépatique quelle que soit la cause de I’obstruction ; il est dit primitif lorsqu’il

est provoqué par une thrombose ou par sa sequelle fibreuse.

Dans notre série, la thrombose du systeme veineux hépatique (\Veines sus
hépatiques associees a une thrombose de la veine cave inferieure) a intéressée 3
patients soit 5% de I’ensemble de la population étudiée, valeur similaire a celle de Ben
Salem (5.8%). (228)

La fréquence du syndrome de Budd Chiari était plus faible dans la série de Filali
Ansari 1%, il s’agissait d’une thrombose de la veine porte révélée par un syndrome
d’hypertension portale (232). Dans la série de B’chir Hamzaoui Il représentait 2.3%
(220) et 0.5 % uniquement dans la série de GURLER. (221)

Le diagnostic se fait généralement a I’occasion d’un syndrome d’hypertension
portale notamment des varices cesophagiennes mise en evidence par une fibroscopie
digestive et révele le plus souvent suite @ une hematémese (1cas dans notre série soit
2%).

Par ailleurs, on peut noter que les habitudes toxiques des patients et
principalement la consommation d’alcool (p=0.004) et de la drogue (p=0.000)

semblent favoriser la survenue des thromboses au niveau abdominal.
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d. Thromboses veineuses cérébrales :

Les thromboses veineuses cérébrales représentent environ 18 a 33% des atteintes
neurologiques au cours de la maladie de Behcget dans les principales séries de la
littérature. Ainsi, elles sont plus fréquentes dans certaines séries du Moyen Orient et en

France.

Dans notre série, la localisation cérébrale a concerné 13% de I’ensemble des TVP

notées dans notre étude, correspondant ainsi a 44% des manifestations neurologiques.

Nos valeurs se rapprochent ainsi a celle retrouvee dans une série chinoise 14.9%
(233) mais moins fréquente que celle retrouvée dans la série de Filali Ansari (25.7%)
(232) et de Ben Salem (20.1%). (228)

Dans notre étude, le sinus longitudinal supérieur est le plus concerné. I
correspond a 38% des thromboses cérébrales ainsi que le sinus latéral (38%). En
seconde position, vient le sinus transverse avec une fréquence de 25%. Le sinus

sagittal était également concerné (13%).

Nos resultats rejoignent ceux de la littérature, en effet le sinus longitudinal
supérieur est le plus habituellement affecte, suivi par ordre de fréquence décroissante,

par le sinus transverse, les veines cérébrales profondes et le sinus caverneux. (241)

Sur le plan clinique, il s’agit le plus souvent de signes en rapport avec une HTIC
qui peut s’installer de maniére subaigué ou chronique dans la majorité des cas. Des
cephalées, des crises convulsives, un déficit moteur, des troubles du langage et visuel

sont freqguemment retrouvés et le plus souvent révélateurs.

Par ailleurs, les habitudes toxiques des patients (tabac, alcool et drogue) ne

semblent pas affecter la survenue des thromboses au niveau cerébral.
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e. Thromboses des veines rénales :

2 cas de thromboses de la veine rénale ont été notés dans notre série,
correspondant ainsi a 2.8% de I’ensemble des TVP étudiées dans notre population,
valeur qui se rapproche de celle retrouvee dans une série chinoise (4.3%) (233), alors
que dans la série de Gurler, la localisation rénale n’a intéressé que 0.5% de I’ensemble
des thromboses objectivées (221), le plus souvent associées a des thromboses de la
VCI.

f. Thrombose du membre supérieur :

Dans notre population, un cas de thrombose de la veine axillaire a été objective
pareil pour la série de Kabbaj. Cependant, dans celle de Gurler deux cas de thrombose

des veines profondes du membre supérieur ont eté mis en évidence (221).
g. Autre localisation :

Parmi les sites insolites retrouvée dans notre série, nous notons une thrombose de

la veine dorsale de la verge.

C’est une pathologie rare en urologie, dont la symptomatologie est polymorphe,

pouvant aller de la simple douleur a type de lourdeur a I'cedéme jusqu'au priapisme.

Malgré la prévalence importante de I’atteinte veineuse au cours de la MB, moins

de 10 cas ont éte rapportés dans la littérature.

En comparaison avec la littérature, le tableau suivant résume les difféerents sites

de thromboses veineuses profondes au cours de la maladie de Behget :
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Tableau 67 : Tableau comparatif des fréquences des différents site de TVP au cours de la MB

- . B’chir Touriya Série turque Série
- Filali Ansari . Bensalem o
Notre série (232) hamzaoui (430 cas) (2147 cas) chinoise
(220) (228) (221) (233)
MI 58% 65.3% 85% 68% 78% 74%
VCS 21% 10.9% 8.5% 15.1% 15% 10.8%
VCI 16% 7.9% 12.4% 13.4% 3% 24.7%
Cérébral 13% 25.7% 6.9% 20.1% 0.5% 14.9%
Bl 5% 1% 2.3% 5.8% 0.5% 7.4%
Chiari
MS 1.6% 2% -- 0.8% 1% 15.1%
veine 3.2% - - - 0.5% 4.3%
rénale
Autres *Thrombose de la *Tronc
veine dorsale de la veineux *Veine jugulaire
verge : 1.6% innominé (0,5%) *Tronc
*Thrombose de la (7,9%) N N veineux
veine centrale de la  *Veine porte innominé (1%)
rétine 1.6% (2,9%)

Nombreuses sont les études qui ont permis de mettre en évidence le caractere
extensif et récidivant des thromboses veineuses au cours de la maladie de Behget.

Le caractere ubiquitaire de l'atteinte veineuse ainsi que le tropisme vasculaire de
la maladie de Behcet ont pu étre confirmeés par nos résultats qui refletent la diffusion
des thromboses veineuses a I'ensemble des territoires veineux.

L atteinte veineuse était unique intéressant un seul site anatomique chez 55
patients soit 89% de I’ensemble des patients de notre série, ainsi que multiple,
intéressant plus d’une veine chez 11% des malade, valeur proche de celle retrouvée
dans une série tunisienne.

En effet, a partir d’une étude rétrospective d’une série de 300 patients atteints de
la MB, 71cas de thrombophlébites ont été retenus, soit 23,6% de la serie. Ces 71
patients ont présenté 169 localisations qui étaient multiples chez 41 patients (57,7%) et
bilatérales chez 17 patients soit 24,3% des cas.
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I11. Biologique :

Aucun marqueur biologique n’est pathognomonique de la maladie de Behcet.

Cependant un syndrome inflammatoire biologique aspeécifique est habituellement

décelé lors des poussées permettant ainsi un suivi de la maladie notamment :

e Une accelération de la VS

e Une hyperfibrinémie,

e Elévation de la CRP et des fractions C3, C4 et C9 du complément,

e Une leucocytose modérée,

e Une hyper-alphal et une hyper-alpha2 globulinémie,

e Une perturbation du métabolisme du fer, et des complexes immuns

circulants (IgA et IgM),

Une augmentation de la VS se voit en cas de poussées de thrombose veineuse. En
effet, la VS était accélerée chez 26 cas, soit 42% de I’ensemble de la population
étudiée.

L’élévation de la CRP était également corrélée aux thrombophlébites aigues. En

effet, dans notre série, la CRP était systématique et revenue positive chez 46 malades,
soit 74%.

Une étude récente a montré que les niveaux moyens de la VS et de la CRP, sont
significativement plus élevés chez les patients en phase active de la maladie que chez
les contrdles sains et les groupes en rémission, suggérant que ces parametres

biologiques pourraient étre utilisés pour évaluer I’activité de la MB (242).
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V. Traitement :

En absence d’études controlées, le traitement de ces complications et le plus
souvent symptomatique et discuté au cas par cas.

Bien que les outils thérapeutiques disponibles soient nombreux, aucun consensus
n’est précis, ainsi pareil que les autres vascularites, le traitement reposera sur la
corticothérapie qui reste la pierre angulaire du traitement associée ou non aux
immunosuppresseurs voir immunomodulateurs.

En effet dans notre population, 97% de nos malades ont recu une anticoagulation
a base d’héparine de bas poids moléculaire avec chevauchement par les AVK dont la
dose a eté adaptée en fonction de INR.

Chez un 1 malade (2%), le Tinzaparine a été I’alternative en raison de I’altération
de la fonction rénale avec une clairance a 29.

Les corticoides dosés 1mg/kg ont été administrés chez tous les patients.

Le traitement des TVP au cours de la maladie de Behcet demeure controverse.
L utilisation des anticoagulants a doses curatives est le plus souvent recommandé par
plusieurs auteurs, or d’autres évitent leur utilisation seule et les associent aux
corticoides en vue de leur inefficacité pour certain ainsi qu’au risque de saignement di
a I’inflammation de la paroi vasculaire.

En effet I’intérét de I’utilisation de I’anticoagulation n'est pas démontreé d'autant
que les anomalies de I'hémostase ne sont pas au premier plan dans les TV au cours de
la maladie de Behget.

De plus, il est absolument recommandé de réduire I'inflammation pariétale en cas
de TV d’ou I’indication de la corticothérapie qui était administrée afin de juguler cette
inflammation, cette derniére peut étre associer ou non a I’immunosuppresseur, lors des
thromboses veineuses récidivantes et progressives bien que des études récentes ont
déterminé un intérét d’une prescription systématique des immunosuppresseurs en cas
de toutes TVP.
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Dans I’étude de Thome, la colchicine et les anticoagulants étaient suffisants chez
5 patients avec une thrombose veineuse des membres, cependant les corticoides ont été
nécessaires chez 1 cas et associés au chlorambucil dans un autre afin d'améliorer les
signes cliniques.

Les thromboses caves étaient traitées d'emblée par l'association corticoides,
immunosuppresseurs et anticoagulants dont [I’évolution fut marquée par une
amélioration clinique progressive sur une période de 18 mois chez 2 des 3 cas ayant
présenté un syndrome cave supérieur (le premier ayant été perdu de vue), et chez un
des cas de Budd-Chiari (243).

Dans la série de Ben Salem, 119 patients ont développé une thrombose veineuse.
Tous les patients étaient immediatement mis sous heparine ou héparine de bas poids
moléculaire pendant une durée moyenne de dix jours.

L'acéenocoumarol a été introduite dés que possible (en 2 ou 3 jours) et maintenue
pendant au moins 6 mois.

Des corticoides ont éte ajoutés chez 105 patients et ont été systématiquement
associes a des agents immunosuppresseurs dans tous les cas de thrombose des veines
caves, thrombose des veines hépatiques et cérébrales selon une stratégie : 6 perfusions
intraveineuses mensuelles de cyclophosphamide suivi d'azathioprine 2 mg/kg.

Dans certains cas, un traitement chirurgical a été indiqué et réservé le plus
souvent aux embolies pulmonaires massives.

Dans notre population, I’embolectomie a été réalisée chez un seul malade ayant
une thrombose de la VCI associée a un anévrysme de de I’artere pulmonaire contre
indiquant I’anticoagulation. Une thrombectomie a été réalisée chez un seul malade
(2%) ayant développé un thrombus bleu du membre inferieur : phlegmatia d’Alba
Dolens alors qu’aucun filtre cave n’a été mis en place.

La chirurgie devrait étre réservee aux embolies pulmonaires massives, car il
s’agit d’un geste délicat avec un risque de récidive.
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V. Evolution :

La maladie de Behcget est caractérisée par des poussees imprevisibles
entrecoupées de périodes d’accalmie. Ainsi, des rechutes restent possibles méme apres

le traitement. L’intensité de ces poussees reste variable d’une personne a I’autre.

Dans notre population, I’évolution était favorable chez 35 patients soit 56.5%
I’ensemble de patients.

L évolution des thromboses veineuses profondes est habituellement favorable
sous traitement, cependant elle risque d’étre déefavorable avec I’extension de la

thrombose, la survenue d'une embolie pulmonaire voire le decés du patient.
A distance, elles peuvent se compliquer d'une maladie post-thrombotique.

Dans notre série, L’évolution des thromboses veineuse étaient défavorable chez
20 patients soit 32% de I’ensemble de la population étudiée, valeur similaire a celle
retrouvée dans la série de Sonia Ketari Jamoussi ou I’évolution était défavorable chez

25% de I’ensemble des patients qui ont developpé des TV.
1. Rechute des thromboses :

La rechute des thrombophlébites a été observée chez 17 patients soit 26% de

I’ensemble de la population et 85% des complication thrombotique.

Dans notre population, la répartition de ces patients en fonction des différentes
tranches d’age (debute la maladie ainsi que I’a4gé d’installation des thrombose) decrite
dans la partie resultats (voir tableau 41-42), a souligné I’absence de relation
significative entre la survenue des rechutes et I’age d’apparition de la maladie ou de
I’atteinte veineuse (p non significatif).

Cependant, on peut noter que les patients dont I’age d’apparition de I’atteinte

veineuse se situait entre 21 et 30ans ont plus de tendance a rechuter.
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Le délai entre la 1°° thrombose veineuse et la seconde se situe généralement

entre 1 et 8 ans avec une médiane de 2ans [1-5.5ans].

Dans notre population, bien que les rechutes des thromboses aient compliquée
principalement les thromboses veineuses profondes, dont la localisation initiale se situe au
niveau du membre inferieur (53%), aucune relation significative n’a été établie entre ces

rechutes et les localisations initiales des thromboses [p=0.089-p=0.089].

Or les thromboses thoraciques, notamment les thromboses de la veines cave
supérieure ont plus de tendance a rechuter que les autres localisations (P=0.089).

Sur le plan thérapeutique, tous nos patients ont été mis sous corticotherapie et des
anticoagulants, associés a des immunosuppresseurs chez 13 patients
(cyclophosphamide initialement puis sous azathioprine) soit 76% (n=17) et 1 patient
était mis sous méthotrexate soit 6% (n=17) p=0.673

=>0n remarque une absence de relation significative entre les rechutes de
thrombose et la prise d’immunosuppresseur dans notre population (p=0.673).

Dans la série de Sonia Ketari Jamoussi, 28 patients ayant développé une
thrombose veineuse profonde avaient présenté des rechutes. En effet, Cing patients
avaient rechuté 1 fois de leurs thromboses veineuses et 6 patients avaient rechuté 2
fois, dont un malade avait rechuté au niveau du membre inférieur controlatéral. La
comparaison de la fréquence des malades qui ont récidivé en fonction de la prise ou
non d’un traitement corticoide a montré un taux de rechute plus important dans le

groupe de malades n’ayant pas regu une corticothérapie (p=0,003). (244)

Dans une autre étude tunisienne rétrospective de Kechaou et al, regroupant 10
patients avec une atteinte veineuse, comprenant ainsi des thromboses veineuses
profondes des membres inférieurs (9 cas), thrombose de la veine cave inférieure (1
cas) et thrombose veineuse cérébrale (1 cas), tous les patients étaient mis sous
corticothérapie orale associée a une anticoagulation par AVK => [’évolution était
favorable dans tous les cas.
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Cependant, une récidive de thrombose veineuse était rapportée chez un seul

patient.

Dans une étude de Ben Salem portée sur 119 malades atteints de MB avec une
TVP, la récurrence des TVP a été notée chez 36 patients (30%). La récidive de la TVP
était significative et moins fréquente chez les patients pour lesquels des
corticosteroides ont été ajoutés aux anticoagulants (22% contre 59,3% ; p <0,0001).
(245).

Dans une autre étude portant sur 44 patients atteints de la maladie de Behget,
ayant développé une thrombose veineuse, traités par AOD associés a une
corticothérapie ou immunosuppresseur, I’incidence cumulée des rechutes de TVP a 1,
2 et 4 ans était de 13 %, 22 % et 40 %, respectivement. (**%).

2. L’embolie pulmonaire :

Dans notre population, 7 patients se sont compliqués d’embolies pulmonaire. Ces
dernieres concernées principalement les patients dont I’4ge de début de diagnostic se
situait entre [21-30] révélant ainsi la présence d’une relation significative entre cette
tranche d’age et I’EP (p=0.003), pareil pour I’age de diagnostic (p=0.001), et I’a4ge de
la survenue ses thromboses (p=0.002) (voir tableaux partie resultats).

Concluant ainsi que les EP compliquant les manifestations veineuses au cours de

la maladie de Behget s’installent principalement a la troisieme décade de la vie.

Cependant, il n’existe aucun impact du retard diagnostique sur le développement

ou non d’une EP.

La proximité du thrombus au cceur et ainsi de I’artéere pulmonaire(p=0.040), le
caractere flottant de celui-ci (p=0.059) et la présence d’un thrombus intra cardiaque
(p=0.004) semble influencer I’évolution des TVP en favorisant le développement des

embolies pulmonaires.
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Ainsi, elles compliquent principalement les thromboses veineuses profondes
localisées au niveau thoracique avec un pourcentage de 8% de I’ensemble de la
population étudiée (n=62%) et 31.1% de I’ensemble des thromboses thoraciques,
soulignant ainsi la présence d’une relation significative entre cette localisation et I’EP
(p=0.003). En effet, elles sont dues généralement a la migration de thrombus présent
au niveau de la veine cave supérieure (5cas), veine cave inferieure(2cas), ainsi que les

veines proximales du membre inferieur (2cas).

Hypothese=>» les patients avec des thromboses thoraciques sont plus susceptibles
des développer des Embolies pulmonaires, ce qui peut étre expliquer par la proximité

du systéme cave de I’artére pulmonaire.

Dans la série de Sonia Ketari Jamoussi, parmi 28 patients ayant développe un
thrombose veineuse profonde, deux patients ont présenté une embolie pulmonaire

secondaire a la thrombose veineuse (7%).

Cependant, dans I’étude rétrospective de Kechaou et al, regroupant 10 patients

avec une atteinte veineuse, aucun cas d’embolie pulmonaire n’a été signalé.

Ainsi, dans la majorité des cas, I'embolie pulmonaire est secondaire a une
migration d'un thrombus a partir d'une thrombose veineuse des MI, elle est moins

fréquente a partir des thromboses veineuses des MS et du réseau drainé par la VCS.

6 de nos patients ont €té mis sous immunosuppresseur au moment de la survenue
de I’embolie pulmonaire (p=0.408) soulignant ainsi I’absence de relation significative
entre le développement des Embolies pulmonaires et [’administration des

immunosuppresseurs.

Cependant, I’avantage d’un traitement immunosuppresseur est confirmé et

objectivé par le faible taux de rechute et EP.
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Ainsi, nous pouvons conclure que les localisations thoraciques des thromboses
peuvent étre considérer comme un facteur de mauvais pronostic, non seulement par le
risque de survenu des rechutes mais également la survenue des embolies pulmonaires
dont I’évolution peut étre fatale conditionnant le pronostic vital, principalement chez

les patients jeunes dont la tranche d’age se situe entre 20 et 31ans.
3. Le Syndrome post thrombotique :

Par ailleurs, La maladie veineuse thromboembolique est une maladie chronique
dont I'évolution & moyen et a long terme est marquée par le syndrome post
thrombotique généralement d a une obstruction veineuse chronique, a la destruction

du systeme valvulaire, veinulaire ou a I'association des deux.

Dans notre population, il a été objectivé chez 12 de nos patients (19%),
notamment ceux ayant un ATCD d’une thrombophlébite des MI. En effet, des varices
ont été detectées chez 8 de nos patients, 4 patients ont présenté des ulcerations. Un
seul cas avait développé une dermite ocre. Les CVC de suppléance ont éte observées

chez un seul malade.

Dans la série de Sonia Ketari Jamoussi, parmi 28 patients ayant développe un
thrombose veineuse profonde, I’évolution s’est faite vers la guérison clinique mais au

prix de sequelles de type de maladie post phlébitique dans 2 cas soit 7%.

Au cours de la M.B, le pronostic vital est exceptionnellement mis en jeu. La
mortalité est faible, estimée a 3 a 4% selon les différentes séries. Cette mortalité est

exceptionnellement en rapport avec I’atteinte thrombotiques veineuse.

Dans notre série, aucun cas de déces n’a éeté signalé. Cependant, dans celle de
B’chir Hamzaoui, parmi 129 patients qui ont développé des thromboses veineuses, 1
patients (0.8 %) est décéde en rapport avec un syndrome de Budd-Chiari aigu, pareil
pour la série chinoise ou un patient atteint du syndrome de Budd-Chiari est decedé

d'une insuffisance hépatique.
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Bien que citer initialement par Hippocrate, au cinquieme siecle la maladie de

Behcet est decrite la premiére fois en 1937 a Istanbul par Hulusi Behcet

La maladie de Behcget est une maladie inflammatoire systemique, dont les
mécanismes a la fois auto-inflammatoires et auto-immuns peuvent expliquer la

pathogéneése.

Il s’agit d’une vascularite systemique, non necrosante d’étiologie inconnue,

affectant tous les types et tailles de vaisseaux.

Notre étude avait pour objectif de decrire les différents aspects cliniques et

évolutifs des différentes manifestations veineuses au cours maladie de Behget.

Dans notre série, I’atteinte veineuse a concerné principalement des patients a la
troisieme décade de la vie avec une moyenne d’age de 29+11 ans et une forte

prédominance masculine.

L’ extension des thromboses veineuses a l'ensemble des territoires veineux
transparait clairement dans nos résultats ainsi la localisation au niveau des membre
inferieur étais la plus fréquente suivi par les thromboses thoraciques, concernant
principalement les patients dont I’age de début de la maladie se situe entre 31ans et
40ans, contrairement aux patients dont I’age de début des symptomes se situe entre
21ans et 30ans, qui eux ont tendance a développer des thromboses cérébrales ou

abdominales.

Sur le plan thérapeutique, tous nos patients ont été mis sous anticoagulants et
corticothérapie. Le recours aux immunosuppresseurs a eu lieu chez 45 patients.

Cependant, seulement 3 malades étaient mis sous anti-TNF.
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L’évolution fut marquée principalement par :

e Les rechutes notées principalement chez les patients dont I’age d’apparition
de I’atteinte veineuse se situaient entre 21ans et 30ans, et qui ont eu une
thrombose Veineuse Profonde de localisation thoracique.

e Les embolies pulmonaires compliquant le tableau clinique chez les patients
dont I’a4ge de I’apparition n de I’atteinte veineuse se situait a la troisieme
décade de la vie (p=0.002), et principalement les thromboses veineuses

profondes localisées au niveau thoracique (p=0.003).

En effet, grace a un traitement optimal, maintenu au long cours, I’évolution des
atteintes veineuses était favorable chez 68% de nos patients, permettant ainsi de
confirmer I’avantage d’un traitement immunosuppresseur, qui a objectivé le faible

taux de rechute et de la survenue d’embolies pulmonaires.
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RESUME

Titre particularité cliniques et évolutifs des thromboses veineuses au cours de la
maladie de Behget

Auteur Rim Ben Achour Rapporteur Pr Zoubida Tazi Mezalek
Mots clés : Angio-Behcet, atteinte veineuse, thrombophlébite, évolution, anticoagulation

La maladie de Behcet est une maladie chronique, vascularite multi-systémique marquée
par sa fréquence et le caractére bénin des manifestations cutanéo-muqueuses et articulaires et
la gravité des manifestations neurologiques, oculaires et vasculaires, notamment veineuse.

Evoluant par poussées, parfois spontanément résolutives dont le traitement est principalement
symptomatique, car I’étiopathogénie demeure indéfinie. Touchant principalement les populations
d’Asie centrale et d’Est et du pourtour méditerranéen,

Les manifestations vasculaires et principalement les atteintes veineuses sont tres
évocatrices de la MB, Elle concerne principalement les sujets jeunes, sans facteur de risque
vasculaire autre qu'un tabagisme qui est le plus souvent associé, et pouvant intéresser tous les
territoires veineux de I’organisme.

Elle se manifeste par des thrombophlébites, le plus souvent multifocales et de caractere
parfois emboligene.

Afin de se projeter sur les particularités cliniques, et évolutives des thromboses
veineuses au cours de la MB, nous rapportons une série de 62cas avec des manifestations
veineuses colligés au service de Médecine Interne du CHUIS

IL s’agit de patients dont 4ge moyen est 28,98 avec prédominance masculine (sex-ratio
H/F=7.85) Sur le plan anatomoclinique, les TVP étaient les plus fréquentes intéressant tous
nos patients, dont 3 cas étaient associés a des TVS localisées principalement au niveau des Ml

Le recours aux anticoagulants ainsi qu’aux corticoides était nécessaire chez tous nos malades
associé a d’autres thérapeutiques : colchicine, Immunosuppresseurs, immunomodulateurs.

Le pronostic des atteintes veineuse est variable allant d’une rechute notée chez 17
malades (notamment ceux dont la localisation initiale des TV est thoracique (P=0.089)) a une
EP (7 cas) (EP/TV thorax (p= P=0.003) principalement chez les patients dont I’age de début
de la maladie se situait entre [20-31] P=0.001), voir décés, imposant ainsi un diagnostic
précoce, un traitement a long terme et une éducation du patient.
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ABSTRACT

Title: clinical and progressive peculiarity of venous thrombosis in Behget's disease
Author: Rim Ben Achour Reporter: Pr Zoubida Tazi Mezalek

Key words: Angio-Bechet, venous involvement, thrombophlebitis, progression,
anticoagulation

Behcet's disease is a chronic disorder, multisystem vasculitis marked by its frequency
and the benign nature of the skin, mucous and articular manifestations and the severity of the
neurological, ocular and vascular manifestations, in particular venous.

Evolving by relapses, can sometimes be spontaneously resolved, its treatment is
symptomatic because its cause is still undefined. It mainly affecting the populations of Central
and East Asia and the eastern Mediterranean

The vascular manifestations, principally venous ones, are suggestive of BD It affects
male young subjects without a vascular risk factor other than smoking and may concern all
the venous territories of the body.

Its principal manifestation is thrombophlebitis that is most often multifocal, can
sometimes be emboligenic in nature.

To project the clinical peculiarities and evolutionary of venous thrombosis BD, we
report a series of 62 cases with venous manifestations collected in the department of Internal
Medecine of UHCIS

The study was done on patients which the average age is 28.98 with male predilection
(sex ratio M/F=7.85), DVT the most frequent, an involved all our patients, including 3 cases
that were associated with SVT located in the lower limbs.

The use of anticoagulants as well as corticosteroids was necessary in all cases in
combination with other therapies: colchicine, Immunosuppressants Immunomodulators.

The prognosis of venous damage during Behget's disease varies from a relapse in 17
patients (especially those whose initial location of VT is thoracic (P = 0.089) ) to EP [ 7
cases] ( EP/TV ( p =P =0.003) ; that was essentially noted in patients whose age of onset of
the disease is between { 20 - 31} (P = 0.001) ; to even death thus imposing early diagnosis,
long term treatment and a required patient education.
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FICHE D’EXPLOITATION

FICHE D’EXPLOITATION

PARTICULARITE CLINIQUE ET EVOLUTIVE DES THROMBOSES VEINEUSES
AU COURS DE LA MALADIE DE BEHCET

. IDENTITE

N° DE DOSSIER :

¢ NOM PRENOM:
e ORIGINE

e PROFESSION

Il. ANTICEDANTS
PERSONNELS

MEDICAUX
O Diabéte : Durée

Traitements
O HTA . Durée

Traitements

O AUTES PATHOLOGIES AUTOUMMINE:

IMOBILISATION
PROLONGEE

O ALLERGIE

O AUTRES
CHIRIRGICAUX : O Oui O Non

Si oui
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SEXE :
AGE :
Ville :

O Récente

F

M O



GYNECOLOGIQUES :
e Meénarche a:

Ménopausée
° Type de contraception
* Nb de grossesse
o0 Avant thrombose/MB
0 Apres thrombose /MB
0 Au cours de la thrombose/MB
* Nbr de parité : Nbr d’enfant vivant
» [Fausse couche : [0 oui nombre ... ONon
Date par rapport thrombose/MB
e Complication grave lors de la grossesse

O AULTE & o e s
TOXIQUE
O Tabac: P/A ........
O Alcool:
O Drogues:
O Prise médicaments :
O Hormonothepie
O  Chimiothérapie
O Autre:
FAMILIAUX

O ATCD de maladie de Bechet dans la famille :
O ATCD de thrombose dans la famille
O Autre Maladie auto immune dans la famille :
O Consanguinité : Degré
O Autre

I1l. MODE DE DEBUT DE LA MALADIE
o Age/date de début de la symptomatologie :

» Age/date de début du diagnostic:
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. Premiéres manifestations de la maladie de Bechet:

IV. CRITERES DE DIAGNOSTIG/D’INCLUSION :

Les critéres du groupe d’étude international sur la maladie de Behget revus en 2013

Nouveaux criteres internationaux de la maladie de Behget :

Signes Clinigues Points Ooul NON
Atteinte oculaire 2
Aphtose génitale 2
Aphtose buccal 2
Lésion cutanéé typique 1
Manifestation neurologique 1
Manifestation vasculaire 1
Pathergy test positif 1

Le Diagnostic selon les Nouveaux criteres du groupe d’étude international est retenu
sur un SCORE supérieur ou égal a 4 points comme le montre le tableau si dessus !!
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V. MANIFESTATION CLINIQUES

A. Manifestation non vasculaire:

1. Signes généraux :
O Fievre
O Asthénie
O Amaigrissement
O Paleur

2. Manifestation cutanée-muqueuses

O Inaugural
Atteinte muqueuse :
O Aphtes buccaux:  Nb d’épisode /an: Siege :
O Aphtes génitaux: Nb d’épisode /an ... Siege:
O Présence de cicatrice génitale dépigmentée
Atteinte Cutanée:

O Pseudo folliculite : Siege :

O Aphtes cutanés : Siege :

O Nodule dermo-hypodermique:

O Erythéme noueux :

O Patherg Positif O Négatif 0O

3. Manifestation oculaire
O Inaugural
Atteinte unilatéralO bilatérale O

O Baisse d’acuité visuelle
O Uvéite antérieure O Hypopion
O Uvéite postérieur O Uvéite totale
O Vascularite D Occlusion veineuse
O Neuropathie optique O Maculopathie
O Autre
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Complication :

O Cataracte
O Synéchie IC
O Cécité

O

O
4. Manifestation articulaire

O Arthralgie
e Caractere de douleur
Nbr d’articulation atteintes :

Localisation

O Arthrite
O Lombalgie

5. Manifestation neurologiques

O Céphalée a
HTIC

O Atteinte trb neuro-psy O
dépression

O Synd méningé/meningite O

O Autre

Forme clinigue

O Atteinte parenchymateuse :
O Neuro psycho Bechet
O Autre
6. Manifestation digestive

O Douleur abdominale : 0O

178

Diarrhée chronique

O  Atrophie optique
Hémorragie de vitrée

Glaucome

O Inaugural

Kyste poplité
Sacro-illite

Déficit moteur

Epilepsie

Trb sphinctérien

O Atteinte vasculaire

Neuropathie périphérique

O Inaugural

(] Dysphagie



O Ballonnement O Rectorragie O
Hématémese
O Ulcération : siege...

(] Présence d’une thrombose digestive : Siege
O Autre
7. Manifestation pleuro-pulm et médiastinale:
O Inaugural
O Douleur thoracique : 0O Dyspnée: 0O Toux
O Expectation O Hémoptysie OO
autre.......cocoevevineeennn.

Forme clinique :
O Infractus pulmonaire: O Anévrisme pulmonaire: O  Pleurésie :

O ADP médiastinale: [@ Embolie oulm O Autre:

8. Manifestation cardiaque

O Inaugural
O Douleur thoracique: [0  Dyspnée : (] palpitation:
O Hémoptysie O Difference TAQ Autre:
Forme clinigue:
O Pericardite : O Endocardite: O Myocardite:

O Atteinte des coronaire 0  Thrombose intra cardiaque :

9. Manifestation Rénal

O Inaugural
O Thrombose veine rénale : O Protéinurie; a hematurie:
O Amylose O Synd néphritiCge : Nephropathie

interstecielle :
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O Autre:

10. Manifestation musculaire

O Myalgie : O Myosite:

O Polymyosite: O Gonflement musculaire :

11. Manifestation glandulaire :

O Orchi-épididymite : O Parotidite:

O Autre:

12. Manifestation hématologique:

O SMG: ] ADP:
O Autre:
Autre remarques a I’examen clinique:

B. Manifestation vasculaire:

1. Atteinte artérielle

O Anévrisme :
Localisation
Taille
Evolution : O thrombose O  rupture

O Occlusion artérielle :
Localisation
Etendu

O Faux anévrisme
Localisation
Taille

Evolution : 0O thrombose O rupture
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2. Atteinte veineuse

Date d’apparition d’atteinte veineuse :

O Inaugural

Délai entre I’atteins veineuse et 1¥es manifestation de la maladie :

Nombre de site atteint :

Thrombose veineuse : 1°" épisode
a. Signe clinique selon localisation :
localisation Manifestation clinique
Membre inferieur O Grosse jambe [ rouge [fhaude
O Douleur O signe de Homans ] diminution du Ballottement du mollet
.i‘af O induration O ulcération Choeueures
| O Para parésie [ &deme bilat des Mi £} C (cuisse ; racine cuisse)
= O Autre
Membre O &Edeme O rougeur Cpaleur
supérieur O Douleur O Induration O ulcération
R T OO Noeueures
| \ﬁﬁ\ O Autre
Cérébral O Céphalée [ Déficits neurologiques Cigne HTIC
O Crise convulsive [OTrouble visuelle [Orrouble du langage
O Paralysie faciale [J Paralysie du 111 DTroubIe de conscience
O Syndrome cérébelleux O atteinte des paires cranienne
O Autre:

Syndrome cave supérieur :

O
O
O

O &déme pelerine

O Dyspnée

O CVC cervico facial

Palpitation
Asthénie
Autre

[Houleur thoracique
[ Céphalee
O CVC thoracique

q:Pnose

DHémoptysie

[JTurgescence de v. jugulaire
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ABDOMEN O Douleur abdominal Douleurs lombaire {/C abdominal
O Nausée/vomissements Chrrhée [stipation
Signe HTP : [0 Ascite O SMG
Signe d’insuffisance hepato-cell :
O Gynécomastie [Jangiome stellaire [ppuissance
O Erythrose palmaire [JAmenorrhée [tere
O Hippocratisme digital [Bynd Anémique Eynd Hémorragique
O Autre
RENAL O Hématurie [ douleur lombaire bilatéral
O Autre

Autre

symptomatologie

O Echo doppler O Angio TDM
O Artériographie O Pet-scan
Thrombose :
Localisation : OProfonde gyperficielle
Siege O MS i

b. Paraclinigue

profonde)

] Angio IRM
[} ETT

[ssociation des deux
CEREBRAL

O THORAX O ABDOMEN [OOPHTALMIQUE
Territoire e: nombre de veines

° Veines

° Distance entre thrombus et la bifurcation veine : (si superficielle)

O Proche O mi- chemin O loin

e Distance entre thrombus et la veine cave ou veine iliaque ou ceeur : (Si

O Proche O mi- chemin O loin

Caractéristigue du thrombus :
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o Mobilité du thrombus : O fixe O flottant

o Taille
o Calcification : O oui O non

Description du vaisseau

O Epaississement (| sténose

O Occlusion (] anévrysme

O Varice/maladie variqueuse O Insuffisance veineuse
O Autre

Caractéristique au doppler

® \eines compressive (| oui g nhon
e Flux doppler O continue O interrompue
e Autre
ETT
O HTAP a IT>3 O PAPs>25
O Thrombus intra cardiaque : O oreilletteq ventricule
O Embolie pulmonaire
O Autre
Thrombophlébite cérébral
Imagerie cérébral
Localisation : O Profond a superficielle
Siege
Territoire
Caractéristique :
Type d’atteinte /manifestation associée
O Atteinte cérébral : [0 cedéme O ischémie
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O
autre

O Atteinte du tronc :
O Atteinte du cervelet
O Meninge
O Autre

Examen ophtalmique

Hémorragie O

méningite O hémorragie méningée

O Thrombose de la veine centrale de la rétine

O Vascularite rétinienne

O Autre

Acuité visuelle ;

Lampe a fente :
Fond d’ceil
Echo

Angio

e GB:
e PLQ:
Bilan inflammatoire:
VS

Ferritinémie : ......

PNN

Electrophorése de protide :
Résultats:
Bilan de crase:
TP

D-dimaire :

Fonction rénal:

Urée

VGM :

Lym:

CRP:

faite

TCA:

Facteur V

Créa
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CCMH :

O non faite

Mono

Fibrinogéne

O

Hyperhomocysteinemie

EOSI



Proteinerie 24h :

ASAT
Gamma GT : PAL Biluribine :

Sérologie:

Syphelitique :

HVB :

Autre :

Etude LCR :

ALAT :

c. Traitement
Meédical

O
O

O O 0O O

O

Thrombolyse
Anticoagulant

TYPE : HNF O HBPM 0O AVK
DOSE
Anti agréant plaquettaire
Corticoide
Colchicine
Immunosuppresseur
TYPE:
OSE
Anti-
TNF
Autre
Traitement HTAP
Traitement adjuvant :

Calcium...................... Vaccination.............c.cc.vv....

HIV :
HVC:

O AOD

Potassium ......................... ATB prophylaxie.....................

RSS..........ceeeeeenen.....Congélation de sperme..........
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Chirurgical

O Thrombectomie

O Endotectomie
O Autre

Instrumental

O Filtre cave
O Autre

d. EVOLUTION

Favorable
Défavorable

O Rechute thrombose
O Rechute des autres signes cliniquesde MB................ccoeeen.

O Complication
EMBOLIE PULMONAIRE
ULCERATION

INSUF VEINEUSE

O
O
O
O
O

O

O Déces

CVvC

nbr épisode (voir annexe)

ELEPHANTIASIS

AUTRE......

Perdu de vue

oui

non

Toujour suivl

oui

non

Date de derniére consultation :

Durée de suivi
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