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Serment d’Hippocrate 

Au moment d’être admis à devenir membre de la 
profession médicale, je m’engage solennellement à 

consacrer ma vie au service de l’humanité. 
Je traiterai mes maîtres avec le respect et la 

reconnaissance qui leur sont dus. 
Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. 

La santé de mes malades sera mon premier but. 
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés. 

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir 
l’honneur et les nobles traditions de la profession 

médicale. 
Les médecins seront mes frères. 

Aucune considération de religion, de nationalité, de 
race, aucune considération politique et sociale, ne 

s’interposera entre mon devoir et mon patient. 
Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine 

dès sa conception. 
Même sous la menace, je n’userai pas mes connaissances 
médicales d’une façon contraire aux lois de l’humanité. 

Je m’y engage librement et sur mon honneur. 
Déclaration Genève, 1948 
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           À ALLAH 
Le tout puissant, le très miséricordieux 

Qui m’a inspiré, 
Qui m’a guidé sur le droit chemin, 
Je vous dois ce que je suis devenue, 

Soumission, louanges et remerciements, 
Pour votre clémence et miséricorde 

 
 

Au Prophète Mohamed (P.S.L.) 
Notre guide et notre exemple bien-aimé. 
Qu’il nous oriente dans le droit chemin 

 
A La mémoire de mon grand-père maternel Mohamed EL Mejdaoui Et à 

la mémoire de mes grands-parents paternels Lalla Bacha Nbigui et 
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Qui ont toujours été dans mon esprit et dans mon cœur, je vous dédie 
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Ma vie … ma joie … ma fierté… 

Que serait ma vie sans toi maman ? Nourrie par tes qualités et 
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depuis toute petite. Tes prières et tes encouragements ont été pour moi 
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Mr. MOHAMED OUTAGHYAME 

Mon âme … mon refuge … mon idole… 
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C’est par vos actes et vos paroles, 
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tenir jusqu’au bout, Vous tous, aussi aimants qu’aimables, 
Je vous offre ce travail, Qui est le vôtre avant d’être le mien. 

Puisse dieu vous protéger, garder et renforcer notre fraternité et notre 
amour inconditionnel.je vous aime. 

 
UA mon très cher frère Mohamed Amine Outaghyame 

UMon estime pour ta personne est sans limite, tu es l’exemple du frère 
parfait. 

Merci pour ton grand soutien qui m’a toujours rendu plus fort. Que mon 
travail soit témoignage de mon grand amour et respect.je t’aime. 

 
UA mon très cher frère Oussama Outaghyame et sa douce femme Salma 

Ouahid 
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tout puissant, vous protège et vous garde.Je vous aime. 
 

     UA toute La famille 

Je vous dédie tous ce travail pour votre soutien, amour et en 
couragements. 

Vous trouvez dans ce travail, l’’expression de mon amour en vous 
souhaitant beaucoup de bonheur. 

 
 
 
 
 



 
 
 
 
 

A ma meilleure amie Hajar 
Ma sœur et ma confidente, qui a toujours été présente pour moi, pour sa 

générosité, sa bonté, sa gentillesse et toutes ces belles choses qui la 
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Merci Hajar d’être ce que tu es, Merci d’être mon amie. 
 

 

A mon meilleur ami Garmane 
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de gratitude, je tiens à rendre mille grâces à une personne qui m’a tant 

conseillé et guidé. 
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à réaliser tes rêves. 
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Meghazli, Salma Rhazzane,Sanae Soudani, Hind Rhaffar, Adil 
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Amine Nouri, Nouh Chamekh , Ahmed El Boukhary ,Outoloub Houda, 
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Des personnes à qui je rends grâce pour leur don de solidarité, de 
générosité et de bonté et qui ne sont pas toujours conscientes de ce que 

signifient leurs actions pour les autres. Je vous suis profondément 
reconnaissante pour ce que vous avez fait pour moi. Merci. 

 
A tous mes enseignants de primaire, secondaire, et de la faculté de 

médecine de Marrakech 
 

A tous les ami(e)s, confrères et consœurs de la Faculté de 
Médecine et de Pharmacie de Marrakech 

 
A tous les malades… 
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IRM 
: Imagerie par résonnance magnétique 

TDM       
: Tomodensitométrie 

PDC        
: Produit de contraste 

TOF           
: Time Of Flight 

HTIC 
: Hypertension intracrânienne 

TVP 
: Thrombose veineuse profonde 

MI            
: Membre inférieur  

NFS          
: Numération de la formule sanguine 

LCR          
: Liquide céphalo-rachidien 

VS            
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  La maladie de Behçet est une vascularite caractérisée cliniquement par une aphtose 

buccale ou le plus souvent buccogénitale associée à des manifestations systémiques cutanées, 

oculaires, articulaires, neurologiques, cardio-vasculaires et intestinales.  Cette pathologie touche 

essentiellement l’homme plus que la femme entre 20 et 40 ans, et elle est fréquente en 

Extrême-Orient et dans le pourtour méditerranéen. 

Les manifestations neurologiques font la gravité de la maladie de Behçet, elles sont très 

polymorphes aussi bien sur le plan anatomique que clinique et pronostic, varient d'une 

fréquence de 22,5% des cas. Elles touchent essentiellement le système nerveux central où elles 

relèvent de deux mécanismes physiopathologiques différents : 

-Une atteinte parenchymateuse, encore qualifiée de neuro-Behçet, rendant compte de 60 à 

81 % de l’ensemble des atteintes neurologiques. Elle est due à une inflammation qui touche 

préférentiellement les veines de petit et moyen calibre et qui intéresse préférentiellement le 

tronc cérébral, les noyaux gris centraux et la substance blanche sus-tentorielle sans prédilection 

particulière pour les régions péri ventriculaires [1,2], ainsi que les thromboses des veines 

cérébrales et des sinus duraux qui représentent 6 à 45 % de l’ensemble des atteintes 

neurologiques [1, 3, 4, 5]. 

  -Une atteinte des gros vaisseaux cérébraux, entrant dans le cadre de l’angio-Behçet. Il 

s’agit essentiellement de l’atteinte des artères à destinée cérébrale qui est beaucoup plus rare, et 

se manifeste par des thromboses ou des anévrysmes artériels [1,6]. 

L’objectif de notre travail est de mettre en exergue l’apport de l’IRM dans le diagnostic de 

l’atteinte neurologique au cours de la maladie de Behçet ; à travers une étude rétrospective 

portant sur une série de 16 patients atteints de neuro-Behçet, colligée aux services de médecine 

interne, de radiologie et de neurologie de l’Hôpital Militaire Avicenne de Marrakech, sur une 

période de 12 ans (allant de Janvier 2006 au Décembre 2017). 
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I. CADRE ET PERIODE D‘ETUDE : 

Il s’agit d‘une étude rétrospective, descriptive et analytique portant sur tous les cas de 

neuro-Behçet diagnostiqués et pris en charge sur une période de 12 ans,s’étendant entre Janvier 

2006 et Décembre 2017, au sein des services de neurologie, radiologie et médecine interne de 

l’Hôpital Militaire Avicenne de Marrakech. 

 

II. CRITERES D‘INCLUSION : 

Dans cette étude ont été inclus tous les : 

 Patients diagnostiqués de neuro-Behçet et ayant bénéficiés d’une IRM cérébrale et/ou 

médullaire dans le service de radiologie de l’Hôpital Militaire Avicenne de Marrakech. 

 Dossiers complets. 

III. CRITERES D‘EXCLUSION : 

Dans cette étude ont été exclus tous les : 

 Patients dont les données anamnestiques et radiologiques étaient incomplètes. 

 Dossiers en dehors de la période d’étude. 

 Patients chez qui le diagnostic de neuro-Behçet n’était pas certain. 
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IV. PROTOCOLES D’IMAGERIE UTILISEE : 

1. Protocole de la TDM : 

 TDM C- : une acquisition axiale sans injection du produit de contraste 

(PDC). 

 TDM C+ : une acquisition axiale déclenchée 90 s après injection de 60 cc à 

80 cc de PDC iodé. 

 Le patient est installé en décubitus dorsal. Une voie  veineuse périphérique 

de bon calibre est mise en place. 

 La tête est positionnée selon le plan orbito-Meatal. 

 Coopération du patient : immobilité, parfois apnée de quelque secondes. 

 Une seringue de 100 ml de produit de contraste couplée à une autre de 60 

ml de sérum physiologique est préparée pour l’injection.    

 Réalisation des coupes sans et avec injection du produit de contraste. 

 Durée moyenne 10-15 min. 

 lecture des fenêtres parenchymateuses. 

 Précautions d’emploi : 

• Femme enceinte (rayons X) 

• Si injection de produit de contraste iodé :  

  Femme enceinte. 

  Allaitement. 

  Insuffisance rénale.  

  Réaction d’hypersensibilité. 
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2. Protocole de l’IRM cérébrale : 

 

Figure1 : Image d’unité d’IRM de service de radiologie de l’Hôpital Militaire Avicenne de 

Marrakech. 
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Les IRM de notre étude ont été réalisées avec une machine marque Siemens de haut 

champs magnétique 1,5 Tesla. 

 Le déroulement de l’examen : 

 Le malade est installé sur la table d’examen, une antenne émettrice- 

réceptrice est placée autour de sa tête. 

 Une voie veineuse périphérique est mise en place. 

 Des bouchons d’oreille ou un casque insonorisant seront remis au malade. 

 La table se déplace ensuite dans l’appareil d’IRM, qui se présente sous la 

forme d’un tunnel éclairé. 

 Réalisation des coupes sans ou avec produit de contraste (Gadolinium). 

 Durée de l’examen : 15 à 30 min. 

 Les séquences utilisées :  

À l’étage cérébral : 

 Séquence pondérée T1 en coupe sagittale. 

 Séquence pondérée Flair en coupe axiale. 

 Séquence pondérée T2 en coupe coronale. 

 Séquence de diffusion. 

 Séquence pondérée T1 sans et après injection du gadolinium en coupe 

axiale. 

 Séquence Angio IRM (TOF veineux et TOF artériel).  

À l’étage médullaire : 

 Séquence pondérée T2 en coupe sagittale et axiale. 

 Séquence pondérée T1 en coupe sagittale. 

 Contre-indications : 

 Pace –maker. 

 Eclats métalliques dans les yeux. 

 Implants cochléovestibulaires. 

 Clips vasculaires incompatibles. 
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 Valves cardiaques mécaniques. 

 Insuffisance rénale (si injection de chélate de gadolinium). 

 Claustrophobie (relatif). 

 Femme enceinte (1er trimestre) : relatif…. 

V. RECUEIL DE DONNEES : 

Le recueil des données cliniques, biologiques, radiologiques et de la prise en charge a été 

réalisé à partir des dossiers médicaux des services de médecine interne, de neurologie et les 

registres des malades du service de radiologie de l’Hôpital Militaire Avicenne de Marrakech.  

Ces dossiers ont été exploités grâce à une fiche d’exploitation (voir annexe), comprenant 

les caractéristiques épidémiologiques du patient, les antécédents, les données cliniques, 

paracliniques en particulier l’IRM qui est l’objectif de cette étude et la prise en charge 

thérapeutique. 

Le recueil de données radiologiques IRM a été fait à la base des comptes rendus des 

dossiers radiologiques et après la relecture des IRM par un sénior en radiologie. 
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I. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES :  

1. Sexe : 

La population étudiée comprenant 16 malades, dont 15 étaient de sexe masculin (soit 

93,75%) et 01 de sexe féminin (soit 6,25%).                                 

 

Figure 2 : Répartition des patients selon le sexe. 

2. Age :  

Dans notre série :  

 12,5 % (2 cas) de la population étudiée avaient un âge de moins de 20 ans lors de 

l’admission.  

 37,5 % (6 cas) de la population avaient un âge compris entre 20 ans et 40 ans.  

 Et 50 % (8 cas) avaient plus de 40 ans. 

 L’âge moyen était de 39,56 ans.  
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Figure 3 : Répartition des patients selon l’âge. 

3. Origine géographique :  

75% (12 cas) de la population étaient d’origine urbaine alors que 25% (4 cas) étaient 

d’origine rurale. 

 

Figure 4 : Répartition des patients selon l’origine géographique. 
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4. Fréquence du neuro-Behçet :  

Le nombre de patients atteint de la maladie de Behçet au sein des services de médecine 

interne et de neurologie dans la période d’étude était 71 cas : 55 cas sans atteinte neurologique 

et 16 cas de neuro-Behçet. 

Donc la fréquence du neuro-Behçet chez nos patients était : 22,5 %. 

 

      Figure 5 : Répartition des patients selon la fréquence du neuro-Behçet 

II. DONNEES CLINIQUES : 

1. Antécédents pathologiques : 
1.1 Personnels : 

Les antécédents qui ont une relation avec la maladie de Behçet : l’aphtose buccale est 

présente dans 93,75% (15 cas), suivie des aphtes génitales dans 50% (8 cas), la rougeur oculaire 

dans 37,5% (6 cas), neurologique dans 31,25 % (5cas), la pseudo-folliculite dans 25% (4cas), 

l’arthralgie dans 12,5% (2cas), la thrombose veineuse des membres inférieurs dans 6,25% (1cas). 
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Tableau I : Répartition des patients selon les antécédents. 

 

 

Figure 6 : Répartition des patients selon les antécédents. 

Tableau II : Autres antécédents. 

 

Antécédents Nombre des cas Pourcentage % 
Aphtose buccale 15 93,75% 
Aphtose génitale 8 50% 
Rougeur oculaire 6 37,5% 

Neurologique 5 31,25% 
Pseudo-folliculite 4 25% 

Articulaire 2 12,5% 
Vasculaire 1 6,25% 

Antécédents Nombre des cas 
Infectieux 2 
Diabète 1 

HTA 1 
Toxique (tabagisme) 2 

Chirurgicaux Aucun cas 
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1.2   Familiaux : 

On a observé 2 cas familiaux correspondant au frère d’un patient, atteint de neuro-Behçet 

et le père d’une patiente, atteint de la maladie de Behçet. 

2. Mode d’installation : 

Le mode d’installation du neuro-Behçet était progressif chez 15 malades soit (93,75%) 

alors que la forme aigue n’est retrouvée que chez un seul malade soit (6,25%).  

 

Figure 7 : Répartition des patients selon le mode d’installation. 

3. Délai moyen du neuro-Behçet : 

Dans notre série, les manifestations neurologiques ont inauguré la maladie de Behçet chez 

3 malades soit 18,75%.  

Le délai moyen du neuro-Behçet était 6,18 ans avec des extrêmes allant de 0 (inaugurale) à 

29 ans. 
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4. Motifs d’hospitalisation : 

Le motif d'hospitalisation le plus fréquent est représenté par les céphalées , les troubles 

moteurs chez 10 patients soit  62,5% , suivi par les troubles de la parole chez 7 cas soit 43,75% , 

les troubles visuels, le syndrome d’ HTIC et les troubles neuropsychiatriques  retrouvés chez 5 

patients soit 31,25% ,ensuite les troubles de la marche et de l’équilibre  chez 3 patients soit 

18,75%, les troubles de la mémoire et les troubles sphinctériens  chez 2 cas soit 12,5% et enfin 

les convulsions chez un seul cas soit 6,25% . 

Tableau III : Répartition des patients selon les motifs d’hospitalisation. 

Motifs d’hospitalisation Nombre des cas Pourcentage % 

Céphalées 10 62,5% 

Troubles moteurs 10 62,5% 

Troubles de la parole 7 43,75% 

Troubles visuels 5 31,25% 

Syndrome d’HTIC 5 31,25% 

Troubles neuropsychiatriques 5 31,25% 

Troubles de la marche et de 
l’équilibre 

3 18,75% 

Troubles de la mémoire 2 12,5% 

Troubles sphinctériens 2 12,5% 

Convulsions 1 6,25% 
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Figure 8 : Répartition des patients selon les motifs d’hospitalisation 

5. Examen neurologique : 

L’atteinte neurologique en cas du neuro-Behçet est dominée par l’atteinte motrice centrale 

représentée par le syndrome pyramidal chez 10 cas (62,5%) dont 5 malades (31,25%) avaient 

l’hémiparésie, ensuite vient l’atteinte des nerfs crâniens chez 6 cas (37,5%), puis l’atteinte du 

tronc cérébral et le trouble psychiatrique ont été retrouvés respectivement chez 5 cas (31,25%).  

Le syndrome pseudobulbaire était présent chez 3 cas (18,75%), les troubles sphinctériens 

chez 2 cas (12,5%), enfin le syndrome cérébelleux et le syndrome extrapyramidal chez un seul 

cas soit 6,25%. 

      5.1 Atteinte motrice centrale : 

 Etait présente chez 10 cas soit 62,5% sous forme du syndrome pyramidal avec un déficit 

moteur, manifestée principalement par l’hémiparésie chez 5 cas soit 31,25%, une paraparésie 

chez 3 cas soit 18,75% et une hémiplégie chez 2 cas soit 12,5% .Cette atteinte marquait par 

l’association fréquente à des signes bulbaires et des troubles psychiques. 
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      5.2 Atteinte cérébelleuse : 

 Etait présente chez un seul cas soit 6,25%, représentée par des troubles de la 

coordination, tremblements d’attitude associée à l’atteinte extra pyramidale et au syndrome 

bulbaire. 

      5.3 Atteinte du tronc cérébral : 

         Etait observée chez 5 cas soit 31,25 % avec des signes bulbaires comme les troubles de la 

déglutition et de la parole associée fréquemment au déficit moteur ainsi que l’atteinte des nerfs 

crâniens : le nerf optique et le nerf oculomoteur externe VI. 

     5.4 Atteinte psychiatrique : 

         Etaient décrits chez 5 malades soit 31,25% représentés essentiellement par les syndromes 

dépressifs et de l’anxiété chez 3 cas soit 18,75% et un accès psychotique aigu chez 2 cas soit 

12,5%. 

    5.5 Atteinte des nerfs crâniens : 

Etait signalée chez 6 malades soit 37,5%, il s’agit du nerf optique le plus fréquemment 

retrouvé chez 3 cas soit 18,75% , isolé chez un seul cas et associé à l’atteinte des nerfs 

oculomoteurs chez les deux autres cas ( le nerf oculomoteur commun III  et le nerf oculo moteur 

externe VI ), vient ensuite l’atteinte du nerf auditif chez 2 cas soit 12,5% et le nerf facial chez un 

seul cas soit 6,25% . 

      5.6 Atteinte pseudobulbaire : 

Etait présente chez 3 malades soit 18,75%, sous forme de dysarthrie, troubles de la 

déglutition, labilité émotionnelle en association avec l’atteinte pyramidale. 

     5.7 Atteinte extrapyramidale : 

 Etait observée chez un seul cas soit 6,25% sous forme de tremblements d’attitude, 

hypertonie plastique associée constamment aux syndromes bulbaires et cérébelleux. 
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5.8 Atteinte sphinctérienne : 

 Etait présente chez 2 cas soit 12,5% sous forme d’incontinence urinaire, associée à l’hémiparésie 

chez un seul cas. 

                 Tableau IV : Fréquence des différentes atteintes neurologiques : 

 

 

 

 

 

 

Atteintes neurologiques      NOMBRE DE      
CAS  

   POURCENTAGE % 

Atteinte motrice centrale            10                 62,5 % 
Atteinte du tronc cérébral               5                31,25% 
Troubles psychiatriques             5                31,25% 
Atteinte pseudo-bulbaire             3                 18,75% 
Atteinte des 
nerfs 
crâniens  

Nerf  
Optique   

Isolé             1                 6,25 % 

+nerfs 
oculomoteurs :  

o Commun  

o externe  

            2                12,5% 

Nerf auditif              2                 12,5% 

Nerf facial             1                 6,25% 

Atteinte sphinctérienne             2                 12,5% 
Atteinte cérébelleuse              1                6,25% 
Atteinte extra pyramidale             1                6,25% 
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6. Manifestations extra neurologiques : 

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

l’atteinte neurologique a inauguré le diagnostic de la maladie de Behçet. 

 Elles se répartissent comme suit : 

 Atteinte cutanéomuqueuse est fortement présente sous forme d’aphtose buccale chez 15 

malades, soit (93,75%) ; d’aphtose génitale chez 8 malades soit (50%) ; de pseudo folliculite chez 

4 malades soit (25%). 

Les manifestations articulaires sont retrouvées chez 6 patients soit (37,5%), suivies de 

manifestations oculaires et vasculaires (les thrombophlébites superficielles et profondes des MI) 

chez 5 cas soit (31,25%), enfin viennent les manifestations digestives chez 2 cas sous forme de 

douleurs abdominales soit (12,5%) et les manifestations cardiaques chez un seul cas soit (6,25%) 

type péricardite. 

Tableau V : Manifestations extra neurologiques associées : 

 

 

 

 

Manifestations extra-
neurologiques 

Nombre de cas Pourcentage % 

Aphtose buccale             15             93,75% 
Aphtose génitale              8             50% 
Manifestations articulaires              6             37,5% 
Manifestations oculaires              5             31,25% 
Manifestations 
 vasculaires (TVP des MI) 

             5             31,25% 

Pseudo folliculites              4             25% 
Manifestations digestives              2             12,5% 
Manifestations cardiaques              1             6,25% 
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                 Figure 9 : Répartition des patients selon les manifestations extra neurologiques 

7. Examen ophtalmologique : 

           L’examen ophtalmologique était pathologique chez 5 malades. 

  Tableau VI : Fréquence des manifestations ophtalmologiques chez les malades de notre série : 

                      L’examen ophtalmique :     Nombre de cas  Fréquence % 

                      Normal         11         68,75% 

 

                     Anormal  

        Œdème papillaire            2                         12,5% 

        Uvéite antérieur          1          6,25% 

        Vascularite rétinienne          1          6,25 

         Atrophie optique          1          6,25% 
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III.  DONNEES PARA CLINIQUES : 

1. Biologie : 
1.1. NFS : 

Dans notre série, la numération formule sanguine a montré une hyperleucocytose à 
polynucléaires neutrophiles chez 4 patients soit (25%). 

La NFS était normale dans 12 cas soit (75%). 

1.2. VS : 

 La VS était faite chez 11 malades : accélérée chez 6 malades et normale chez 5. 

1.3. CRP : 

 La CRP était augmentée chez 8 malades et normale chez 8 cas. 

1.4. EPP : 

 L’EPP est Faite chez un seul malade qui a objectivée une hyper gammaglobulinémie. 

2. Typage HLA-B51 : 

 Tous les patients de notre série n’ont pas bénéficié de ce test. 

3. Test Pathergique : 

 5 patients de notre série ont bénéficié d’un test pathergique qui est revenu positif chez 3 
malades et négatif chez 2 malades. 

4. Etude du LCR : 

 L’étude du LCR était normal dans 9 cas soit 56,25%, et anormal chez 6 cas soit 37,5%, 

elle a montré une hyperleucocytose à prédominance lymphocytaire aseptique avec une 

hyperprotéinorachie et glycorachie normale. 
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Figure 10 : Résultats de l’étude du LCR 

5. Neuro–Imagerie : 

5.1. TDM cérébrale : 

Le scanner cérébral est pratiqué chez 15 patients, normal dans 4 cas soit 25% et 

pathologique dans 11 cas soit 68,75 %. 

Il a mis en évidence une hypodensité systématisée faisant évoquer un AVC ischémique 

intéressant le territoire de l’artère sylvienne superficielle gauche chez un seul cas soit 6,25% et 

un œdème cytotoxique sans effet de masse sur les structures médianes a été rapporté chez un 

seul cas soit 6,25% 

On a objectivé 5 cas soit 31,25% présentent des hypodensités mal systématisées faisant 

suspecter des thrombophlébites, de siège sus tentoriel (cortico sous corticale, péri ventriculaire, 

NGC et la capsule interne) chez 4 cas soit 25% et en sous tentoriel (tronc cérébral) chez un seul 

cas soit 6,25%. 

On a noté aussi 3 cas d’atrophie cortico sous corticale à l’étage sus tentoriel, soit 18,75%. 
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Ainsi, une image de thrombose veineuse intéressant le sinus longitudinal supérieur a été 

observée chez un seul cas soit 6,25% (tableau VII). 

Tableau VII : Aspect et localisation des lésions à la TDM cérébrale 

 

5.2.  IRM Cérébro-médullaire : 

a. Les lésions : 

L’IRM cérébrale pratiquée chez 16 patients, a été pathologique dans 11 cas et normale 

chez 5 cas. 

Elle a mis en évidence des lésions de démyélinisation de la substance blanche, de tailles 

infra centimétriques et de formes variables ( arrondi , punctiforme et en plage lésionnelle ) ; en 

 
Résultats de la TDM : 

 
Siege : 

 
Nombre de 

cas : 

 
Fréquence % 

Hypodensité  Mal 
systématisée 
d’origine 
veineuse 

Sus 
tentoriel 

Cortico sous 
corticale+ péri 
ventriculaire  

 
       1 

 
      6,25%      

NGC : 
(lenticulo 
caudé, 
thalamus) 
isolés 

       1       6,25% 

NGC+capsule 
interne 

       2       12,5% 

Sous 
tentoriel 

Tronc cérébral        1       6,25% 

Cervelet        0         0% 

Systématisée        1        6,25% 
Œdème cérébral        1        6,25% 
Atrophie cortico sous corticale en sus tentoriel        3        18,75% 
Thrombose veineuse (sinus longitudinal supérieur)        1                              6,25% 
Total         11         68,75% 
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hypo signal  T1 , hyper signal  T2  et T2 FLAIR chez 9 patients soit 56,25% , de siège sus 

tentoriel (cortico-sous corticale, périventriculaire, NGC, la capsule interne  et le corps calleux ) 

chez 5 cas soit 31,25% et des lésions en sous tentoriel ( le mésencéphale, la protubérance, le 

bulbe rachidien et le cervelet) chez 4 cas soit 25%, avec prise du contraste nodulaire de siège 

périphérique chez 2 cas et annulaire en péri ventriculaire  chez un seul cas , sans œdème péri 

lésionnel ou effet de masse sur les structures médianes . 

Dans notre étude, on a objectivé 7 cas de lésions évocatrices de la thrombophlébite 

cérébrale soit 43,75 % et 2 cas de l’ischémie artérielle soit 12,5%.  

         L’IRM a mis aussi en évidence 4 cas soit 25 % d’atrophie cérébrale : 3 cas d’atrophie cortico 

sous corticale à l’étage sus tentoriel et un seul cas d’atrophie du tronc cérébral. 

Ainsi un aspect pseudo tumoral a été rapporté chez un seul cas soit 6,25%. 

        Un seul cas soit 6,25% a bénéficié d’une IRM médullaire qui a objectivé des lésions 

cervicales. (Tableau X). 

        Ces lésions observées sur l’IRM cérébrale sont souvent associées. 

b. Localisations : 

Au niveau du parenchyme : la localisation préférentielle est le tronc cérébral 

essentiellement ponto-mésencéphalique chez 5 cas soit 31,25% suivie par la substance blanche 

et la région cortico-sous corticale chez 4 cas soit 25%, les NGC (lenticulo-caudé et thalamus) 

chez 3 cas soit 18,75%, la capsule interne chez 2 cas soit 12,5% enfin le cervelet et la moelle 

cervicale chez un seul cas soit 6,25%. (Tableau VIII). 
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Tableau VIII : localisation des lésions au niveau parenchymateux 

     Nombre de cas    Pourcentage % 

Tronc cérébral  Mésencéphale             2           12,5% 

Protubérance               2           12,5% 

Bulbe             1           6,25% 

Total              5           31,25% 

Cervelet             1           6,25% 

Noyaux gris centraux : lenticulo-caudé et 

thalamus 

            3           18,75% 

Substance blanche  Périventriculaire             1           6,25% 

Périventriculaire+sous 

Corticale 

            1           6,25% 

Capsule interne              1           6,25% 

Capsule 

interne+corpx calleux 

            1           6,25% 

Total              4           25% 

Cortico sous corticale             4           25% 

Moelle cervicale             1           6,25% 
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Figure 11 : localisation des lésions au niveau du parenchyme  

5.3.  Angio IRM : 

 TOF veineux : 

Cet examen était pathologique chez 7 cas soit 43,75%, en montrant des thromboses 

veineuses au niveau : du sinus longitudinal supérieur chez 3 cas, du sinus sigmoide chez 2 cas , 

du sinus transverse chez un seul cas  et des veines cérébrales centrales chez un seul cas. 

 TOF artériel : 

Cet examen était pathologique chez 2 cas soit 12,5% , en montrant des thromboses 

artérielles intéressant l’artére sylvienne superficielle gauche et l’autre intéressant une artére 

irriguant le tronc cérébral . 
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Tableau IX : Répartition des patients selon la localisation vasculaire 

     Atteinte artérielle          Atteinte veineuse  

                                2                           7 

 

       

                             Figure 12 : localisation vasculaire : Angio-Behçet 
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Tableau X : Lésions et siéges sur IRM et angio IRM cérébrale 

Résultats de l’IRM Siège Nombre de 
cas 

Fréquence% 

Lésions de démyélinisation 
de la SB : tailles 

infracentimétriques et 
formes variables (arrondi, 

punctiforme, plage 
lésionnelle). En Hypo signal 
en T1, hyper signal en T2 

et T2 FLAIR 

En Sus tentoriel   Cortico-sous 
corticale+péri 
ventriculaire 

1 6,25% 

Péri-ventriculaire 
isolé 

1 6,25% 

NGC ( 
lenticulo caudé et 
thalamus) isolés 

 
1 

 
6,25% 

NGC+capsule 
interne 

1 6,25% 

NGC+ capsule 
interne+ 

corps calleux 
 

1 6,25% 

Total 5   31,25% 
 En sous tentoriel Tronc cérébral 3   18,75% 

Cervelet 1 6,25% 
Total  4      25% 

Prise de contraste Nodulaire 2 12,5% 
Annulaire 1 6,25% 

Œdème péri lésionnel 0 0% 

Effet de masse 0 0% 
         Atrophie          
parenchymateuse :  

Cortico sous corticale         3 18,75% 
Tronc cérébral 1 6,25% 

Cervelet 0 0% 
Thrombophlébite cérébrale              Sinus veineux longitudinal 3 18,75% 

            Sinus veineux sigmoïde 2 12,5% 
            Sinus veineux transverse 1 6,25% 
            Veines cérébrales centrales 1      6,25% 

AVC I ou séquelle d’AVC I            Artère sylvienne gauche 1 6,25% 
Artère irriguant le tronc cérébral 1 6,25% 

Aspect pseudo tumoral Thalamus droit 1 6,25% 
Lésions médullaires Cervicale 1 6,25% 
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6. Traitement : 

Dans notre série, on a principalement utilisé les bolus de méthylprednisolone dans le 

traitement de la phase aigu du neuro-Behçet administrés chez 5 cas, relayés par la 

corticothérapie orale chez 12 malades .Ce traitement a permis une amélioration significative de 

la symptomatologie chez la majorité des cas. 

L’administration des immunosuppresseurs en association avec la corticothérapie, a été 

réalisée chez 9 malades soit 56,25% dont 31,25% des cas ont reçu le Cyclophosphamide 

(l’immunosuppresseur le plus utilisé) ; 25% ont été traité par l’Azathioprine. 

Le recours à l’anti coagulant à base d’héparine à dose curative relayé par l’anti vitamine K 

(AVK) a eu lieu chez 9 cas soit 56,25% dont 7 cas présentaient une thrombophlébite cérébrale et 

2 cas avaient un AVC ischémique. 

La Colchicine a été instauré chez 11 malades, soit 68,75% des cas ; pour couvrir les 

manifestations cutanéomuqueuses, associée à des traitements locaux,  des bas de contention  et 

des protecteurs veineux. 

Trois patients dans notre série ont reçu un traitement anti dépresseur et deux autres cas 

ont reçu des neuroleptiques. 
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              Tableau XI : Répartition des patients traités par la corticothérapie 

Traitement Nombre de patients Pourcentage 

Prednisone orale 12 75% 

Méthyl-prednisolone 5 31,25% 

 

     Tous les malades sous corticothérapie à long terme, ont reçu des traitements adjuvants : 
pansement gastrique, supplémentation en potassium et en calcium avec régime sans sel. 

Tableau XII : Répartition des patients traités par les immunosuppresseurs 

          Traitement        Nombre de cas           Pourcentage 

   Cyclophosphamide           5           31,25% 

   Azathioprine            4            25% 

 

    Tous les patients qui ont été candidat à un traitement Immunosuppresseur ont bénéficié d’un 
bilan près- bolus complet. 

 

Figure 13 : Différentes modalités thérapeutiques 
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7. Evolution :  

L’évolution  était  favorable  avec amélioration des  symptômes  neurologiques chez 11 

Patients (68,75%), dont 2 patients ont présenté une rémission clinique complète, avec nettoyage 

radiologique de leurs lésions initiales, à l’IRM de contrôle. 

La stabilité et l’évolution stationnaire étaient décrites chez 3 patients alors que 2 patients 

ont étaient perdus de vue. (Tableau XIII , Figure14). 

Tableau XIII : Evolution neurologique chez nos patients 

              Evolution           Nombre de patients                   Pourcentage % 
            Favorable                  11               68,75% 
            Stable                   3                 18,75% 
            Perdu de vue                   2               12,5% 
           Total                  16                100% 
 

 

Figure 14 : Evolution du neuro-Behçet 
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8. Iconographie de notre série : 

Cas n°1 : 

(a)  (b) 

Figure 15 : IRM Médullaire en séquence pondérée T2 selon un plan sagittal (a) et axial (b) : 
montre une plage en hyper signal T2 au niveau de la jonction bulbo-médullaire de topographie 

antérieur légèrement latéralisée à droite 
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Figure 16 : IRM cérébrale en séquence pondérée T2 FLAIR selon un plan axial :montre une 
anomalie du signal à type d’hypersignal en T2 FLAIR d’aspect nodulaire infracentimetrique de 

diamètre de la substance blanche en regard du carrefour ventriculaire droit perpendiculaire à la 
paroi ventriculaire évoquant un foyer de démyélinisation. 

 

 

 

 

 

 

 

 



Apport de L’IRM dans la prise en charge du neuro-Behçet, étude rétrospective : A propos de 16 
cas. 

34 

 

Cas n°2 : 

 

 

Figure 17 : IRM cérébrale en séquence pondérée T1 selon un plan sagittal : montre un foyer 
hypointense T1 en faveur d’une thrombose du sinus longitudinal supérieur. 
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Figure 18 : IRM cérébrale en séquence pondérée T2 FLAIR selon un plan axial : montre une 
thrombose du sinus longitudinal supérieur. 

 

Figure 19 : PHLEBOGRAMME : montre un sinus longitudinal supérieur imperméable en faveur de 
sa thrombose.  
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Figure 20 : IRM cérébrale du contrôle en séquence pondérée T2 FLAIR selon un plan axial : 

montre l'absence d’anomalie au niveau du sinus longitudinal supérieur en faveur de sa 
reperméalisation après le traitement à base du : corticothérapie orale   

+azathioprine+anticoagulant 
 

 
Figure 21 : Phlébogramme du contrôle : montre la reperméalisation du sinus 

longitudinal supérieur après le traitement. 
 

 



Apport de L’IRM dans la prise en charge du neuro-Behçet, étude rétrospective : A propos de 16 
cas. 

37 

Cas n°3 : 

 
Figure 22 : TDM cérébrale (09/11/16) : montre une hypodensité mal systématisée frontale 

gauche évoquant un AVC d’origine veineuse 
 

 
Figure 23 : IRM cérébrale en séquence pondérée T2 FLAIR selon un plan axial (23/11/16) après 
un traitement à base de la corticothérapie orale et anticoagulant : montre une résolution des 

lésions observées sur la TDM cérébrale initiale 
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Cas n°4 : 

 
Figure 24 : IRM cérébrale en séquence pondérée T2 FLAIR selon un plan axial : montre une plage 
d’hypersignal étendue au niveau du : noyau caudé gauche, capsulo-thalamique droit, genou du 

corps calleux, péri ventriculaire avec un effet de masse sur la ligne médiane prenant l’aspect du : 
Pseudo –Tumorale 

 

 
 

Figure 25 : IRM cérébrale en séquence pondérée T2 FLAIR selon un plan axial : montre une plage 
d’hypersignal en regard du mésencéphale, la protubérance, le vermis et les hémisphères 

cérébelleux. 
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Figure 26 : IRM cérébrale en séquence pondérée T1 selon un plan axial après injection du 
gadolinium : montre un rehaussement hétérogène irrégulier nodulaire de siège capsulo-

thalamique gauche. 

 

Figure 27 : Phlébogramme montre une raréfaction des veines cérébrales centrales 
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Cas n°5 : 

                           

Figure 28 : IRM cérébrale en séquence pondérée T1 selon un plan sagittal : montre un     
hyposignal cortico sous corticale et fronto insulaire gauche rétractile. 
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Figure 29 : TDM cérébrale sans injection du produit de contraste iodé : montre une hypodensité 
systématisée au niveau fronto insulaire gauche et la capsule externe évoquant un AVC 

ischémique dans le territoire de l’artère Sylvienne superficielle gauche.  

 
Figure 30 : TDM cérébrale après injection du produit de contraste iodé : 

montre un AVC ischémique fronto insulaire gauche 
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Figure 31 : IRM cérébrale en séquence pondérée T2 selon un plan Coronal : montre une plage 
d’hypersignal cortico sous corticale et du territoire fronto-insulaire gauche. 

 

Figure 32 : IRM cérébrale en séquence pondérée T2 FLAIR selon un plan axial : montre un foyer 
d’atrophie cortico sous corticale du territoire fronto-insulaire gauche avec une discrète ectasie 

de la corne ventriculaire frontale gauche s’y associé à la gliose cérébrale séquellaire. 
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Cas n°6 : 

 

Figure 33 : IRM cérébrale en séquence pondérée T2 selon un plan axial : montre un hypersignal 
au niveau du faisceau cortico spinal (capsule interne+thalamus gauche). 
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Figure 34 : IRM cérébrale en séquence pondérée T2 selon un plan axial : montre un hypersignal 
au niveau du pédoncule cérébral gauche évoquant des lésions de démyélinisation du faisceau 

cortico-spinal. 
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Figure 35 : IRM cérébrale en séquence pondérée T1 après injection du GADO selon un plan 
axial : montre un rehaussement hétérogène irrégulier nodulaire au niveau capsulo thalamique 

gauche. 
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Discussion  
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I. Etude théorique et les données de la littérature : 

1. Définition : 

C’est une maladie inflammatoire chronique d’origine inconnue, à manifestations multi 

systémiques polymorphes.  

Son diagnostic est sûrement clinique en raison de l’absence de signe spécifique 

permettant de la reconnaître, elle repose sur des critères universels constamment réévalués, 

notamment ceux proposés par le groupe international d’étude de la MB [7-8],   

Elle peut concerner quasiment tous les organes, et est actuellement classée au sein des 

vascularites primitives non nécrosantes [9, 10]. 

Elle évolue de façon chronique et récidivante par alternance de poussées imprévisibles 

entrecoupées de remissions associant : des signes muqueux (aphtes buccaux, génitaux), et 

cutanés (folliculites nécrotiques, érythème noueux) ; avec des manifestations systémiques : 

notamment oculaires, vasculaires, digestives et neurologiques. 

Le neuro-Behçet qui est une complication assez grave de cette pathologie multi 

systémique, se définit comme l'ensemble des signes ou des symptômes neurologiques, avec des 

résultats neuropathologies caractéristiques, confirmé généralement par des examens para 

cliniques. C’est le résultat direct de cette vascularite, et ne correspond à aucune autre affection 

médicale, neurologique ou psychiatrique autre que la maladie de Behçet. 
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Figure 36 : Image illustrant l’ensemble des atteintes au cours de la maladie de 

Behçet 
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2. Historique : 

• La première description de ce que nous appelons à l’heure actuelle la maladie de Behçet a 

probablement été faite par Hippocrate il y a 2500 ans, qui, dans son œdème 

«Epidemion» (3eme livre), décrit une maladie endémique en Asie mineure, caractérisée 

par des ulcérations aphteuses, des défluxions des parties génitales et une atteinte 

ophtalmique aqueuse de caractère chronique faisant perdre la vue à de nombreuses 

personnes. 

• Il n’y eu plus ensuite de description de cette maladie dans la littérature médicale jusqu’au 

XXe siècle où Huluci Behçet, dermatologue turque, qui donna son nom à cette affection, 

décrivit en 1937 la classique triade comportant hypopion, aphtose buccale et génitale. 

• Beaucoup d’auteurs ce sont intéressés à cette maladie à laquelle ce sont consacrées 

plusieurs recherches et congrès internationaux : 

 Zhong Jing Zhang (médecin japonais) : IIème siècle avant JC, avait une description de la 

maladie similaire à celle d’Hippocrate nommée « Hu Huo Bing ». 

  Janin : 1772 à Lyon, a présenté un cas d’atteinte oculaire récurrente chez un homme. 

 GILBERT : En 1920, a avancé le terme d’« iridocyclite septique » et donne à ce syndrome 

le nom d’ « ophtalmie lente ». 

  En 1923, LIPSCHUTZ l’a décrit comme « Ulcère aigu de la vulve », et SHIGETA en 1924 a 

rapporté la première observation Japonaise. 

 Kummer : 1930 a évoqué la notion d’aphtose chronique récidivante. 

  En 1931, ADAMANTIADES, (ophtalmologue grec), et Dascalipoulos ont insisté sur le 

caractère fébrile de la maladie qui associe : iritis à hypopion, ulcérations buccogénitales, 

phlébite et hydarthrose bilatérale des deux genoux [11,12]. 



Apport de L’IRM dans la prise en charge du neuro-Behçet, étude rétrospective : A propos de 16 
cas. 

50 

 En 1937, un professeur de dermatologie turc, Hulusi Behçet (Figure 37), a individualisé 

une entité associant une aphtose buccale, une aphtose génitale et une inflammation 

oculaire à type d’uvéite à hypopion, entité qui a porté son nom, et a émis l’hypothèse 

d’une étiologie virale [13, 14]. 

  Jensen : 1940 utilise pour la première fois le terme de syndrome de Behçet chez une 

patiente présentant une aphtose bipolaire avec des lésions cutanées et des ulcérations 

hémorragiques coliques. Il est le premier à ajouter le test de Pathergy comme critère 

diagnostique. 

 Tournaire : 1941 et 1955 : a étudié la notion d’aphtose uni ou bipolaire, avec une 

hypothèse virale. 

 1966 à Rome : a eu lieu le 1er symposium qui étudie l’aspect clinique et 

anatomopathologique des manifestations cutanéomuqueuses, oculaires et neurologiques. 

 1977 à Istanbul : a eu lieu le 2ème symposium qui étudie les manifestations articulaires 

et les antigènes d’histocompatibilité type I. 

 1985 à Tokyo : l’étude portait sur l’apport de l’immunité cellulaire et humorale en 

matière d’étiopathogénie de la maladie.  

 1987 à Londres : la recherche s’est focalisée sur le rôle étiopathogénique des antigènes 

HLA type II et de quelques virus. 

 1988 à Istanbul : une mise au point a été faite sur les manifestations veineuses et 

artérielles de la maladie. 

 Le cinquième symposium (Rochester 1989) a été marqué par la présentation et la 

discussion de critères de diagnostique et de classification proposés par International 

Study Group of Behçet Disease (ISG) [7]. 

 1990 à Paris : Elaboration des critères diagnostique de « l’international Study group for 

Behçet disease» 
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 1993 : a eu lieu le 6ème symposium (Paris 1993) pour étudier les aspects pédiatriques de 

la maladie de Behçet. Au cours de cette conférence, les critères de Davatchi et al ainsi 

que les nouveautés thérapeutiques dont l’interféron ont été avancés. 

 1997 : année du 7ème congrès international de la maladie, où les recherches étaient 

focalisées sur l’atteinte articulaire et spécifiquement la maladie de Behçet et les 

spondylarthropathies. 

 1998 : a eu lieu le 8ème congrès international de la maladie où Silman a soulevé l’intérêt 

des critères diagnostiques pour les études et les essais cliniques. Les recherches ont 

surtout porté sur l’immunopathogénie de la maladie. 

  Mai 2000 à Séoul : 9ème conférence internationale de la maladie de Behçet.Zouboulis a 

mis l’accent sur l’étiopathogénie et le rôle des chémokines surtout l’IL8. [11,14, 7, 15,16] 

  Les recommandations de l’EULAR ont été présentées lors de la 13éme conférence 

internationale sur la maladie de Behçet qui a eu lieu en Mai 2008 en Autriche. 

 Depuis, les observations de cette affection intrigante n’ont cessé de se multiplier, et la 

description clinique a été complétée au fur et à mesure. Certaines de ses manifestations 

sont toujours en cours d’investigation. 
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Figure 37 : Pr. Hulusi Behçet 
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3. Epidémiologie :   

3.1 Fréquence : 

Parmi tous les cas suivis pour la maladie de Behçet depuis 2006 jusqu’à 2017 au service 

de médecine interne et de neurologie de l’hôpital militaire Avicenne de Marrakech, 16 sur 71 

patients ont présenté une atteinte neurologique soit 22,5% des cas. (Tableau XIV) 

 L’atteinte neurologique semble nettement plus fréquente dans les séries du Moyen-

Orient et des pays méditerranéens (13–44 %) [17, 18,19] par rapport aux séries turques et 

asiatiques (2–11 %) [20-21]. 

Tableau XIV : Fréquence de l’atteinte neurologique au cours de la maladie de Behçet. 

         Auteur (Pays)     Nombre de MB  Fréquence du neurobehçet [%] 
Nakae [Japon] 3316 11 
Bang [Corée] 1155 6 
Cho [Chine] 328 2 
Pande [Inde] 58 4 

Sharquie [Iraq] 100 13 
Davatchi [Iran] 3443 3,3 

Gurler [Turquie] 2147 2 
Al-Dalaan [Saoudie] 119 44 

Tohme [Liban] 110 14,5 
Madanat [Jordanie] 150 28 

Krause [Israël] 68 14,7 
Assaad Khalil [Égypte] 274 26 

Hamza [Tunisie] 702 17 
Benamour [Maroc] 601 14 

Filali Ansary [Maroc] 162 43,2 
Wechsler [France] 250 28 

Notre série 71 22,5% 
 

3.2 Sexe : 

Les manifestations neurologiques de la maladie de Behçet sont plus fréquemment 

retrouvées chez les hommes par rapport aux femmes [2,22]. Dans notre série, la majorité des 

patients étaient de sexe masculin soit 93,75%. 
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3.3 Age : 

L’âge moyen de l’atteinte neurologique au cours de la maladie de Behçet, est entre 32 et 

36 ans [2, 23,24], sauf les séries du Moyen-Orient où l’âge est nettement inférieur entre 22 et 

29ans [24]. Dans notre série, l’âge moyen était 39,56 ans. 

II. Etude anatomopathologique : 

L'étude  du  parenchyme  du  système  nerveux  central  chez  des  patients  suivie pour  

maladie  de  Behçet  a  montré  une  infiltration  inflammatoire  périvasculaire  riche en  

lymphocytes,  en  polynucléaires  neutrophiles  [25-27],  et  rarement  par  les éosinophiles  

[28].  Il  y  a  aussi  des  foyers  de  démyélinisations  avec  vascularite  [25-31],  une  nécrose  

multifocale  [27-30-31],  et/ou  une  gliose  [27-31].  Le  site  le  plus commun  à  ces  

modifications  histologique  est  le  tronc  cérébral  et  les  noyaux  gris  de la base [25-30]. Mais 

d’autres foyers peuvent être touchés. [25-28-31]. 

Dans notre série aucun cas n’a pas bénéficié d’un examen anatomopathologique. 

Les manifestations neurologiques peuvent se présenter sans aphtose buccogénitale, et le 

diagnostic sera posé seulement à l'autopsie. [32-33] 

 

Figure 38 : Schéma histologique du système nerveux central au cours du neuro-Behçet 
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III. Physiopathologie : 

La  pathogénie  de  la  maladie  de  Behçet  reste  en  partie  incomprise.  Elle  fait 

intervenir  une  susceptibilité  génétique  (groupe  HLA  B51  ou  HLA  B5),  des  facteurs 

environnementaux  (infections  virales  et/  ou  bactériennes),  des  anomalies  de  la réponse  

inflammatoire  (protéine  du  choc  thermique  [HSP  heat  shock  proteins]),  une dysrégulation  

de  la  production  d'oxyde  nitrique  (NO)  et  un  dysfonctionnement  du système  immunitaire.  

Sur  la  base  des  données  expérimentales,  un  modèle physiopathologique  de  la  maladie  a  

progressivement  émergé  qui  met  en  exergue  le rôle  effecteur  majeur  joué  par  les  

polynucléaires  neutrophiles  et  les  lymphocytes  T cytotoxiques, qui présideraient à l'apparition 

de lésions tissulaires. [34]  

La théorie la plus communément admise est celle d’une vascularite à tropisme veineux  

affectant  essentiellement  la  paroi  des  petites  veinules  du  diencéphale  et  du tronc cérébral. 

Des aires focales de déperdition neuronale et de démyélinisation sont alors  visibles  autour  des  

structures  vasculaires  particulièrement  dans  le  tronc cérébral  [58-67].  Avec l’évolution de la 

maladie, apparaissent des lésions de gliose, d’atrophie et parfois un épaississement et une 

fibrose méningés [58].  

La prédilection des lésions au niveau du tronc est expliquée par A.B. Haghight et al [61], 

par les propriétés hémodynamiques de la région.  Au  niveau  du télencéphale  le  drainage  

veineux  se  fait  par  les  veines  superficielles  et  les veines profondes  qui  s’anastomosent  

entre  elles  à  travers  les  veines  médullaires,  qui connectent  les  veines  superficielles  aux  

veines  intracérébrales  et  à  la  veine  basilaire de  Rosenthal.  Par  contre  au  niveau  du  tronc  

cérébral,  il  y  a  peu  d'anastomose. L'organisation  du  réseau  veineux  au  niveau  du  

télencéphale  permet  au  sang  de passer  dans  deux  directions  grâce  aux  veines  

médullaires,  par  contre,  au  niveau  du mésencéphale, le diencéphale, et la protubérance, une 

thrombose d'une petite veine peut  causer  de  grosses  lésions,  voir  des  lésions  

hémorragiques,  car  il  n'y est pas de collatérales. 
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L’atteinte des vasa vasorum des veines et des sinus dure-mèriens explique les thromboses 

veineuses ; ces thromboses peuvent également être secondaires à une anomalie de l’hémostase 

par hypercoagulabilité ou hyperactivité fibrinolytique. Les deux mécanismes peuvent toutefois 

être associés [26]. Si  les  thromboses  veineuses constituent  une  manifestation  relativement  

commune  dans  le  neuro-Behçet,  les thromboses artérielles sont tout à fait rares. 

IV. Etude clinique : 

1. Manifestations neurologiques : 

Le premier rapport décrivant les manifestations neurologiques de la maladie de Behçet a 

été fait en 1944 [69]. 

 L’atteinte neurologique dans la maladie de Behçet varie entre 4-49 % des cas [70].Les 

manifestations neurologiques de la maladie de Behçet peuvent être repartis en 2 groupes : 

1. Atteinte parenchymateuse du système nerveux central (Neuro-Behçet) qui 

comprend le tronc cérébral, les manifestations hémisphériques, les lésions de la 

moelle épinière et la méningo-encéphalite,ainsi que la thrombose des sinus 

duraux et des veines cérébrales centrales. 

2. Atteinte non parenchymateuse du système nerveux central (Angio-Behçet) qui 

comprend l’occlusion artérielle et l’anévrysme artériel. Le neuro-Behçet 

conditionne le pronostic de la maladie, car il met en jeu le pronostic vital et 

fonctionnel. 

1.1 Délai moyen : 

 Les manifestations neurologiques surviennent de façon aléatoire par rapport au début de 

la maladie de Behçet.  

Le plus souvent, elles surviennent après plusieurs années d’évolution avec un délai moyen 

de 2,17 à 5,6 ans [69-70] ; 
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Dans notre série, le délai moyen était 6,18 ans, avec des extrêmes allant de 0 (inaugurale) 

à 29 ans. 

                 Tableau XV : Délai moyen du neuro-Behçet selon certains auteurs. 

Auteur Année Délai 

Gulsen Akman- Gulsen 
Akman Demir [70] 

1999 6 années 

Aksel Siva [95] 2001 5,3 années 

M.H. Houman [72] 2002 6,4 années 

Thome [4] 1997 2 à 22 ans 

Notre série 2006 au 2017 6,18 années 

 

1.2 Mode d’installation : 

Le mode d’installation des manifestations neurologiques de la maladie de Behçet reste très 

variable, il peut être aussi bien progressif qu'aigu [70,71]. 

Dans notre série, le mode de début été progressif dans la majorité des cas (93,75%), un 

seul cas (6,25%) qui s’est présenté dans un tableau aigu. 

1.3 Motifs d’hospitalisation : 
a) Céphalées : 

 Les céphalées représentent le signe neurologique le plus fréquemment retrouvé dans la 

maladie de Behçet. Dans une étude turque portant sur 228 patients, les céphalées ont été 

rapportées chez 66.2 % des patients ; les céphalées de tension et les migraines ont été observées 

respectivement chez 23.6 % des patients et 14.9 % des patients, les céphalées étaient associées à 

des signes neurologiques chez 5.2 % des patients et à une inflammation de l’uvée chez 3.9 % des 

patients. L’examen neurologique a été normal chez tous les patients [73]. Ces céphalées restent 

très invalidantes ; dans une étude britannique basée sur un questionnaire envoyé à des patients 

atteints de la maladie de Behçet : la prévalence des céphalées récurrentes était de 82.5%, en 

utilisant le score de l’invalidité de la migraine « Migraine Disability Assessment [MIDAS] » les 
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chercheurs ont trouvé que 62 % des patients ont montré une invalidité modérée à sévère qui 

répondait mal au traitement [74]. 

Dans notre série, les céphalées étaient parmi les premiers signes révélateurs de la maladie 

de Behçet dans 62,5% des cas. 

b) Trouble moteur : 

Le déficit moteur lui-même reprèsente le signe neurologique le plus fréquent dans la 

maladie de Behçet [4,35], comme il a été rapporté dans une étude portant sur 22 cas de neuro-

Behçet dans une série de 170 maladies de Behçet dont laquelle 16 cas avaient une atteinte 

motrice. 

       Dans notre série, le déficit moteur était présent chez 10 cas soit 62,5%. 

c) Fièvre : 

La fièvre prolongée peut être un signe révélateur de la maladie de Behçet, comme il a été 

rapporté chez un patient de 59 ans où une fièvre prolongée inexpliquée avait précédé les 

premières manifestations de la maladie de Behçet [75,76]. 

Dans notre série aucun cas n’a rapporté la notion de la fièvre.  

d) Troubles psychiques : 

Les manifestations psychiatriques qui peuvent être présentes au premier plan comme l’a 

rapporté une étude tunisienne dans laquelle 2 patients avaient présenté des troubles 

psychiatriques isolés, il s’agissait d’une schizophrénie paranoïde dans un cas et d’un syndrome 

dépressif majeur dans un autre cas [72], ainsi qu’une autre étude portant sur un seul cas 

décrivant un accès psychotique aigu inaugurale de la maladie de Behçet chez une patiente âgée 

de 31 ans [39]. 

Dans notre série, les manifestations psychiatriques ont été observée chez 5 malades soit 

31,25%. 
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1.4 Examen neurologique : 
a) Atteinte motrice centrale : 

 Plusieurs anomalies des potentiels évoqués ont été observées au cours de la maladie de 

Behçet [147-149]. Stigsby et al ont observé une prolongation significative du temps de 

conduction motrice centrale chez 9 patients atteints de la maladie de Behçet sans atteinte 

majeure de la conduction sensorielle centrale [149]. Parisi et al ont démontré la présence 

d’anomalie des potentiels évoqués chez 55 % de patients atteints de la maladie de Behçet en 

l’absence d’atteinte neurologique évidente. Ils en ont déduit que la mesure des potentiels 

évoqués était très utile pour démontrer l’atteinte pré-symptomatique motrice centrale au cours 

de la maladie de Behçet [147]. Récemment, Stigsby et al ont prouvé que les anomalies des 

potentiels évoqués et le temps de conduction centrale (89 %), était légèrement plus fréquents 

que ceux de l’IRM (85 %) et considérablement plus fréquents que ceux du potentiel évoqué 

somato-sensoriel [148]. C’est parce que la maladie de Behçet affecte en premier le circuit 

moteur dans le système nerveux central, que la prédominance de l’atteinte des potentiels 

évoqués au cours de la maladie de Behçet ne peut pas être une découverte inattendue [96].  

L’atteinte motrice cérébrale au cours du neurobehçet se manifeste essentiellement sous 

forme d’une atteinte pyramidale qui constitue une atteinte neurologique très fréquente dans 

beaucoup d’études, elle est présente chez 52 % des patients chez M.H. Houmana et chez 67 % 

des patients dans une étude coréenne portée sur 21 patients atteints du neuro-Behçet [151]. 

Cette atteinte pyramidale peut se manifester sous forme d’hémiplégie d’installation brutale ou 

rapidement progressive [146,150]. Dans une étude iranienne portant sur 96 patients atteints du 

neuro-Behçet l’hémiplégie a été retrouvée chez 50 % des patients [97]. L’atteinte motrice au 

cours de la maladie de Behçet peut se manifester aussi sous forme de paraplégie et de para 

parésie [137] ou de monoplégie ou mono parésie [153]. 

Dans notre série, le syndrome pyramidal était la manifestation la plus fréquente de 

l’atteinte motrice centrale, représenté essentiellement par l’hémiparésie chez 5 cas soit 31,25% 

d’installation progressive, suivie d’une paraparésie chez 3 cas et l’hémiplégie chez 2 cas. 
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b) Atteinte cérébelleuse : 

 L’atteinte cérébelleuse au cours de la maladie de Behçet reste relativement rare. Dans 

une étude portant sur une large série de patients atteints du neuro-Behçet l’atteinte cérébelleuse 

n’a pas dépassé 2 % [70].  Elle peut se manifester au cours du neurobehçet sous forme d’une 

dysarthrie ou d’ataxie cérébelleuse [97]. Comme c’était le cas d’une patiente de 56 ans avec une 

atteinte cutanéomuqueuse dans le cadre de la maladie de Behçet qui a développé une ataxie 

cérébelleuse après 2 décennies [98]. L’IRM cérébrale a mis en évidence une atrophie cérébelleuse 

et du tronc cérébral, mais sans atteintes inflammatoires [99], associée à l’atrophie cortico sous 

corticale chez un patient âgé de 42 ans, hospitalisé pour un syndrome cérébelleux 

hémisphérique et vermien et un syndrome pseudobulbaire [219].  

Dans une étude, le diagnostic du neurobehçet s’est basé sur des lésions en hyper signal 

au niveau du pont et sur une atrophie cérébelleuse, avec la présence de l’HLA-B51 et une 

pléïocytose au niveau du LCR dans un cas, alors que dans l’autre cas on a mis en évidence une 

atrophie cérébelleuse, la présence de l’HLA-B51 et l’amélioration sous méthylprednisolone [100]. 

Dans notre série, on a observé le syndrome cérébelleux chez un seul cas soit 6,25% ; 

révélé par des troubles de coordination, tremblement d’attitude et associée à l’atteinte extra 

pyramidale et au syndrome bulbaire. 

c) Atteinte du tronc cérébral : 

  L’atteinte  du  tronc  cérébral  est  dominée  par  les  signes  d’atteinte  bulbaire avec  

troubles  de  la  déglutition  et  des  troubles  de  la  parole,  témoignant  d’une paralysie  du  

carrefour  aérodigestif.  Un syndrome pseudobulbaire peut être associé, se manifestant par des 

rires et des pleures spasmodiques. Les nerfs les plus fréquemment touchés sont les 

oculomoteurs : III, IV, VI (30% des cas), le VIII (5% des cas) et le VII (5% des cas) [143]. 

Dans notre série, cette atteinte était observée chez 5 malades soit 31,25%, avec des signes 

bulbaires, déficit moteur et atteinte du nerf optique et du nerf oculomoteur externe (VI), 

constamment présents chez ces malades. 
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                                     d)    Atteinte psychiatrique : 

Les symptômes psychiatriques comportementaux, affectifs et psychotiques [80,81] 

surviennent chez environ 50 % des patients atteints du neuro-Behçet. Chaque épisode 

psychiatrique est habituellement accompagné d’atteinte neurologique, cutanéomuqueuse ou 

biologique [101,102]. Yamazaki et al [103] ont classé les symptômes psychiatriques en 3 types : 

le type dépressif, le type démentiel, et le type illusionnel. Chez certains patients, les désordres 

affectifs peuvent être les premières manifestations de l’atteinte neurologique de la maladie de 

Behçet [104]. Certains auteurs ont rapporté la présence d’une association entre la maladie de 

Behçet et une atteinte bipolaire [105]. 

Dans notre série, l’atteinte psychiatrique est présente chez 5 malades soit 31,25%, dont 

18,75% avaient des troubles dépressifs et d’anxiétés et 12,5% avaient un accès psychotique aigu. 

e)    Atteinte du système nerveux périphérique : 

 L’atteinte neurologique périphérique au cours de la maladie de Behçet est exceptionnelle 

avec une fréquence variante entre 2 et 6 % des cas de neuro-Behçet [106-109], Elle se manifeste 

par des polynévrites [40,106, 107, 110], des multinévrites [109,115] ou des polyradiculonévrites 

[108, 111, 112]. Quand l’atteinte neurologique périphérique est inaugurale ou révélatrice, on 

conçoit la difficulté de la rattacher à la maladie de Behçet. Les auteurs ne sont pas tous 

unanimes concernant l’atteinte neurologique périphérique au cours de la maladie de Behçet 

[117, 111, 113, 114]. Certaines publications décrivent ce type d’atteinte neurologique [118, 106, 

107, 108, 109, 115, 116] souvent uniquement sous forme d’atteinte de nerfs crâniens et 

particulièrement une atteinte de la 5 ème paire crânienne [70,119]. L’atteinte neurologique 

périphérique au cours de la maladie de Behçet est rare et révèle exceptionnellement la maladie. 

Elle mérite d’être évoquée, en l’absence d’étiologie patente, chez un patient originaire d’une 

région de haute prévalence, et de faire rechercher la présence de signes cutanéomuqueux 

évocateurs. 

Dans notre série aucun cas n’a évoqué des signes d’atteinte du système nerveux 

périphérique. 
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f) Atteinte musculaire : 

 On peut rattacher à l’atteinte neurologique les quelques observations d’atteintes 

musculaires. Elles s’expriment essentiellement par des myalgies diffuses ou prédominant aux 

muscles proximaux, une myosite vraie est possible [120]. Les formes localisées peuvent poser 

des problèmes de diagnostic différentiel avec une thrombophlébite [121, 122]. A l’examen on 

peut noter des tuméfactions douloureuses [123]. La biopsie montre une dégénérescence des 

fibres musculaires et une infiltration par des cellules mono et polynuclées. Les CPK sont 

exceptionnellement élevées [124] et doivent alors faire discuter les myopathies [125] et les 

exceptionnelles rhabdomyolyses secondaires au traitement par la colchicine [126]. 

Dans notre série aucun patient n’a rapporté le diagnostic d’atteinte musculaire. 

g) Atteinte des nerfs crâniens : 

La maladie de Behçet peut toucher le tronc cérébral et la base du crâne lieu d’origine des 

nerfs crâniens [127]. L’atteinte des nerfs crâniens est retrouvée chez 33 % des patients selon 

Rougemont [128] et 4.28 % de l’ensemble des atteintes neurologiques dans une autre série 

[129]. L’atteinte des nerfs oculomoteurs commun et externe a été décrite chez 2 patients 

atteints de la maladie de Behçet [130].Une étude brésilienne, a mis en évidence une atteinte du 

nerf facial et du nerf oculomoteur commun chez des enfants atteints de la maladie de Behçet 

[131].Une autre étude a rapporté la présence d’atteinte du nerf optique avec une papillite 

bilatérale chez un patient porteur de la maladie de Behçet [132]. L’atteinte du nerf auditif peut 

aussi survenir au cours de la maladie de Behçet sous forme de vertige et de surdité [127]. 

L’atteinte des nerfs mixtes a été signalée dans la littérature [154]. 

Dans notre série, on a observé 6 cas soit 37,5% étaient touchés par cette anomalie,  

représentée principalement par l’atteinte du nerf optique chez 3 patients associée à l’œdème 

papillaire, soit isolé chez un seul cas ou associée à l’atteinte des deux  nerfs oculomoteurs : 

commun III et externe VI chez 2 cas puis l’atteinte du nerf auditif chez 2 cas révélée par le 

vertige et la surdité ; enfin l’atteinte du nerf facial chez un seul cas. 
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h) Atteinte pseudo-bulbaire : 

 L’atteinte pseudobulbaire au cours de la maladie de Behçet se manifeste par une dysarthrie, 

trouble de la déglutition, labilité émotionnelle, des réflexes faciaux vifs, une dysphagie et des 

claudications de la mâchoire [133,134]. L’atteinte pseudobulbaire au cours de la maladie de 

Behçet a été décrite chez 28 % des patients iraquiens porteurs du neuro-Behçet [127].Une autre 

étude iraquienne a mis en évidence la présence d’une atteinte pseudobulbaire chez 15 % des 

patients [134]. L’atteinte pseudobulbaire peut être associée à une atteinte pyramidale et une 

incontinence urinaire [135]. 

Dans notre série, cette atteinte était constatée chez 3 malades soit 18,75%, avait comme 

symptomatologie une dysarthrie, trouble de la déglutition et une labilité émotionnelle. Chez ces 

malades on a observé une association constante avec le syndrome pyramidal. 

i) Atteinte extrapyramidale : 

 L’atteinte extrapyramidale survient rarement au cours du neuro-Behçet, elle peut se 

manifester par une bradykinésie, un visage en masque, des tremblements posturaux, et des 

secousses myocloniques intéressant la langue et les muscles faciaux [136]. 

Dans notre série, il y’avait un seul cas présentant cette atteinte, se manifestait par des 

tremblements d’attitude et hypertonie plastique. 

j) Troubles sensitifs : 

 Les troubles sensitifs restent relativement rares au cours du neuro-Behçet, ils 

représentent 25 % des manifestations neurologiques selon Rougmont [128]. Dans une autre 

série, l’atteinte sensitive représente 11 % de l’ensemble des manifestations neurologiques de la 

maladie de Behçet [137]. Cette atteinte sensitive peut se manifester sous forme de paresthésie, 

de douleur, ou d’hypo sensibilité [138]. 

Dans notre série aucun trouble sensitif n’a été rapporté chez nos malades. 
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k) Troubles sphinctériens : 

 Les troubles sphinctériens dus à la maladie de Behçet se manifestent par une incontinence 

ou impériosité mictionnelle parfois par une incontinence fécale. Il témoigne d’une atteinte 

médullaire et s’associent à une para parésie des membres inférieurs avec souvent des troubles 

sensitifs. Les troubles sphinctériens ont été mis en évidence chez 19.1 % de malades porteurs du 

neuro-Behçet [139,140]. Dans une autre étude, Regemont a mis en évidence une incontinence 

urinaire chez 4 % des patients [128]. 

Dans notre étude, on a observé ces troubles chez 2 cas soit 12,5% sous forme 

d’incontinence urinaire associé à une hémiparésie chez un seul cas. 

l) Trouble neuroendocrinien : 

 Le diabète insipide complique rarement la maladie de Behçet. Une étude tunisienne a 

décrit le cas d'un homme âgé de 47 ans porteur de la maladie de Behçet qui a présenté un 

diabète insipide sans dysfonctionnement antéhypophysaire [141].Une étude japonaise a rapporté 

le cas d’un homme de 40 ans qui a présenté un diabète insipide 4 ans après avoir été 

diagnostiqué comme porteur de la maladie de Behçet [142]. 

Dans notre série aucun trouble neuroendocrinien n’a été présent chez nos malades. 

2. Manifestations extra neurologiques : 
2.1 Aphtose buccale : 

L’aphtose buccale qui survient habituellement au début de la maladie, mais qui peut aussi 

se voir durant son évolution. Elle précède les autres manifestations de plusieurs années [36]. Elle 

se manifeste sous forme d’ulcération aphteuse majeure, mineure ou herpétiforme. Elle est 

typiquement circulaire avec un bord érythémateux et un fond jaune beurre. Les aphtes mineurs 

guérissent le plus souvent dans les 10 jours sans laisser de cicatrices. Les aphtes majeurs qui 

peuvent être plus profonds, plus douloureux et laissent une cicatrice après la guérison. Les 

aphtes buccaux siègent le plus souvent au niveau de la muqueuse buccale, de la gencive, des 

lèvres, du voile du palais et du pharynx [37]. 
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Dans notre étude, l’aphtose buccale est observée chez 15 malades soit 93,75%, survient 

par récurrence sans laisser de cicatrices, précède souvent les autres manifestations. 

 

Figure 39 : Aphtose buccale au niveau de la lèvre inferieur. 

2.2 Aphtose génitale : 

 Les ulcérations génitales sont présentes dans 80-90 % des maladies de Behçet et se 

localisent dans la vulve, le vagin et le col de l’utérus chez la femme et dans le prépuce et le 

scrotum chez l’homme. Elles ont tendance à avoir la même apparence que les aphtes buccaux, 

mais elles sont plus profondes et plus douloureuses. L’ulcération aphteuse a été aussi décrite au 

niveau du corps du pénis, le clitoris, l’urètre, l’anus, le périnée, l’aine et la partie interne de la 

cuisse [43].Les ulcérations vaginales et cervicales peuvent être aussi asymptomatique, un 

examen au spéculum est essentiel pour tout patient avec une maladie de Behçet. L’ulcération 

génitale peut être quelquefois la première manifestation de la maladie de Behçet [44,45].  

L’ulcération génitale guérie en quelques semaines en laissant souvent une cicatrice [46]. 

L’ulcération vulvaire peut poser des problèmes mictionnels, une dyspareunie et peut entraver la 

marche [47]. 

Dans notre série, l’aphtose génitale était présente chez 8 malades soit 50% laissant en place 

une cicatrice chez la plupart des patients. 
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Figure 40 : Aphtose génital au niveau du scrotum 

2.3 Lésions cutanées : 

 Les lésions cutanées sont observées chez à peu près 80 % des patients atteints de la 

maladie de Behçet. Les lésions papulo-pustuleuses sont des pustules stériles qui surviennent 

habituellement dans le dos, la face et la poitrine. Les pseudo-folliculites et les lésions 

acnéiformes surviennent chez l’homme et se situent aux niveaux des régions séborrhéiques. 

L’érythème noueux est caractérisé par des lésions violacées douloureuses qui se situent 

habituellement dans les membres inférieurs, mais qui peuvent siéger aussi au niveau du bras du 

cou et de la face [82]. La thrombophlébite superficielle peut être aussi confondue avec les 

lésions initiales de l’érythème noueux. Les éruptions non spécifiques et les érythèmes 

polymorphes ont rarement été décrits [83]. 

Dans notre série, les lésions cutanées étaient présentes chez 4 malades soit 25%, dont la 

pseudo-folliculite en était la plus dominante avec une localisation au niveau du dos et de la 

cuisse. 
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Figure 41 : Pseudo-folliculite au niveau du dos 

2.4 Lésions oculaires : 

 L’atteinte oculaire a été rapportée chez 19,8 % des patients atteints de la maladie de 

Behçet [84]. Elle est habituellement bilatérale et survient durant les 2-3 ans du début de la 

maladie. Elle est plus fréquente et plus sévère chez l’homme que chez la femme. La 

symptomatologie qui peut aller d’une sensation de sable dans les yeux, d’une vision flou à des 

douleurs sévères et une cécité [85].La pan uvéite, la vascularite rétinienne, la névrite optique, la 

sclérite, la kératite et la revascularisation rétinienne ont été associées avec la maladie de Behçet 

[45], et avec un pronostic favorable sous immunosuppresseurs et corticothérapies dans une 

étude faite sur 25 de patients atteints de la maladie de Behçet [220] .Compte à la conjonctivite, 

elle reste rare. 

Dans notre série, les lésions oculaires étaient retrouvées chez 5 malades soit 31,25%, avec 

une symptomatologie très variable allant d’un flou visuel jusqu’à la baisse importante de l’acuité 

visuelle. Les lésions les plus marquées étaient : la pan uvéite, la kératite, l’atrophie optique, 

l’œdème papillaire, l’hémorragie péri papillaire avec des lésions de nécrose et vascularites 

rétiniennes.  
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Figure 42 : uvéite postérieur. 

2.5 Lésions musculo-squelettiques : 

 Les arthralgies et les arthrites surviennent chez à peu près la moitié des patients atteints 

de la maladie de Behçet avec une atteinte prédominante au genou, du poignet, de la cheville, et 

du coude. Il s’agit le plus souvent d’une arthrite non érosive, avec des épisodes qui durent 

quelques semaines. Les déformations et les lésions destructrices sont rares [86]. 
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Dans notre étude, l’atteinte articulaire était présente chez 6 malades soit 37,5% et se 

manifeste sous forme d’arthralgie de type inflammatoire chez 4 cas et mécanique chez 2 cas 

sans atteinte musculaire associée. 

 

2.6 Lésions cardio-vasculaires : 

 La maladie de Behçet est une vascularite systémique qui touche les artères et les veines. 

Les thrombophlébites superficielles, les thromboses veineuses profondes, les obstructions 

artérielles ainsi que les anévrysmes ont été rapportés. L’occlusion des artères ou des veines 

peuvent entraîner des saignements, des infarctus et des défaillances d’organes [87].Les lésions 

vasculaires pulmonaires prédisposent à des hémoptysies récurrentes [88]. 

Dans notre série, les thrombophlébites superficielles et profondes des membres inférieurs 

étaient présentes chez 5 cas soit 31,25% associée à l’atteinte cardiaque chez un seul cas soit 

6,25% type péricardite. 

2.7 Lésions gastro-intestinales : 

 Les ulcérations digestives sont habituelles au cours de la maladie de Behçet. Les douleurs 

abdominales, les diarrhées, les mélaenas et parfois même la perforation sont des complications 

potentielles [89]. 

Dans notre série, les manifestations digestives étaient marquée chez 2 malades soit 12,5% 

sous forme de douleurs abdominales isolées. 

2.8 Autres 

 Les dégâts rénaux sont exceptionnels au cours de la maladie de Behçet et sont souvent 

dus à l’amylose [90].Beaucoup de patients expriment des symptômes non spécifiques 

particulièrement une fatigue sévère et un malaise général. La pancréatite est très rare [91]. 

L’atteinte de l’oreille externe avec une paralysie faciale et le syndrome d'Horner ont été aussi 

observée [92]. 

Dans notre série aucun cas n’a rapporté ces signes. 
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V. Etude para clinique : 

1. Biologie : 

Il n’y a pas d’anomalies biologiques spécifiques de la maladie de Behçet, elles sont 

dominées par un syndrome inflammatoire non spécifique survenant au cours de poussées qui se 

manifeste par une anémie, hyperleucocytose à polynucléaire neutrophile, vitesse de 

sédimentation accélérée. Pendant la phase active de la maladie, on peut aussi retrouver une 

élévation d’immunoglobuline dans le sérum [48,49]. 

Dans notre série, on a observé un syndrome inflammatoire non spécifique marqué par une 

hyperleucocytose à polynucléaire neutrophile chez 4 patients soit 25% , une accélération de la 

vitesse de sédimentation chez 6 malades soit 37,5% et une élévation de la CRP chez 8 malades 

soit 50%. Aussi on a objectivé un seul cas d’hypergammaglobulinemie. 

2. Etude du LCR : 

L’étude du liquide céphalorachidien peut montrer des anomalies différentes dans les 

atteintes parenchymateuses et non parenchymateuses du neuro-Behçet. Dans les atteintes 

parenchymateuses, on retrouve habituellement une pléïocytose [neutrophile et où lymphocytaire] 

et une élévation de la protéinorachie avec une glycorachie normale, cependant le LCR peut être 

totalement normal. Comme c’est le cas chez la majorité des patients ayant une thrombose 

veineuse cérébrale où le LCR est normal à l’exception d’une pression élevée au début [50,51]. 

 Dans de larges séries portant sur le neuro-Behçet des bandes oligoclonales ont été 

retrouvées chez une minorité de patients [50,51]. D’autres études ont mis en évidence une 

augmentation des bandes oligoclonales dans le LCR de patients porteurs du neuro-Behçet, mais 

dans ces études les bandes oligoclonales diminuent après la poussée [52-53]. La synthèse 

intrathécale de b2-microglobuline a été aussi rapportée chez les patients porteurs du neuro-
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Behçet [54]. Dans une large série turque portant sur des patients atteints du neuro-Behçet, 

l’étude du LCR était normale dans 27 % des cas et elle a mis en évidence une pléïocytose et/ou 

une élévation de la protéinorachie chez 60 % cas. L’index d’immunoglobuline G [IgG] était élevé 

chez 73 % des patients, alors que les bandes oligoclonales IgG n’étaient présentes que dans 16 % 

des cas [50]. 

Dans la présente série, l’étude du LCR a trouvé une hyperleucocytose à prédominance 

lymphocytaire aseptique avec une hyperprotéinorachie et glycorachie normal chez 6 malades 

soit 37,5% et normal chez 9 patients soit 56,25%. 

3. Recherche de l’Ag HLA B51 

 L’association entre la maladie de Behçet et HLAB51 a été confirmée dans plusieurs 

groupes ethniques [144,155]. Cette association qui peut aller jusqu'à 80 % des cas [161]. 

Certaines études ont mis en évidence l’association significative du gène HLA-B51 à une 

forme grave de la maladie de Behçet, elles ont notamment démontré une corrélation entre 

l’atteinte oculaire, l’atteinte des gros vaisseaux et un début plus précoce de la maladie de Behçet 

[156]. 

En revanche, aucune étude [157,158] n’a mis en évidence de corrélation significative 

entre le groupe HLA-B51 et l’atteinte neurologique. Ainsi, l’antigène HLA-B51 ne paraît pas 

influencer la survenue, ni le pronostic de l’atteinte neurologique au cours de la maladie de 

Behçet. Récemment, plusieurs travaux ont suggéré que le gène MICA pourrait être primitivement 

impliqué dans le déterminisme de la maladie de Behçet en démontrant l’association très forte de 

la maladie de Behçet avec l’allèle A6 du microsatellite de la région transmembranaire de ce gène 

[159,160]. 

Dans la présente série, aucun patient n’avait bénéficié de ce test. 

4. Neuro imagerie : 
4.1 TDM cérébrale : 
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 L’apport de la tomodensitométrie au diagnostic du neuro-Behçet est important lorsque 

la clinique est peu évocatrice, mais elle est peu spécifique [55].la TDM permet non seulement de 

détecter de petites lésions, mais également d’apprécier leur évolution ; voire les effets du 

traitement [211].Néanmoins, dans bien des cas, les signes cliniques sont plus importants que ne 

peuvent l’expliquer les images tomodensitométriques. Il s’agit dans ces cas, des lesions trop 

petites pour être détectées, dont l’IRM prend ici toute sa valeur [210].  

a) Protocole de la TDM : 

La technique comporte des coupes axiales et coronales, les coupes axiales sont réalisées 

selon un plan orbito-méatal de référence et les coupes coronales sont réalisées selon un plan 

perpendiculaire aux coupes axiales [212]. 

L’étude est réalisée sans injection de PDC iodé à la recherche des hypodensités 

spontanés, des hémorragies sous arachnoïdiennes et après injection intraveineuse du PDC iodé 

pour l’évaluation de la vascularisation cérébrale en mettant en évidence des thromboses 

vasculaires cérébrales [55]. 

b) Lésions neurologiques tomodensitométriques : 

La TDM permet de visualiser 61 % des lésions en cas d’atteinte myélo-encéphalique et 85 % 

des lésions en cas d’atteinte méningo-encéphalo-myélitique et seulement 27% des lésions en 

cas d’atteinte méningée isolée [56]. 

Les lésions les plus fréquemment rencontrées sont faites d’hypodensités spontanées, et 

d’atrophie parenchymateuse. Les images d’œdème cérébral, de calcifications et d’hémorragie 

sous-arachnoïdienne restent rares [56].Les lésions cérébrales sont le plus souvent uniques dans 

80 % des cas et multiples dans 20 % des cas [57]. 

Dans notre série, la TDM cérébrale a été faite chez 15 malades : normal chez 4 cas soit 

25% et pathologique chez 11 cas soit 68,75%. 

b-1 Images hypo denses : 
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Les images hypo denses peuvent siéger soit au niveau du territoire artériel réalisant des 

images d’ischémie, soit au niveau d’un territoire veineux où elles vont correspondre à des 

ramollissements veineux par thrombose veineuse cérébrale. 

 

 Les ramollissements veineux non hémorragiques réalisent l’aspect d’une hypodensité qui 

est le plus souvent sous corticale avec un effet de masse sur le système ventriculaire témoignant 

de l’œdème cérébral périfocal. Après injection de produit de contraste, on peut observer au sein 

de cette hypodensité une prise contraste partielle nodulaire ou gyriforme. Les ramollissements 

veineux hémorragiques réalisent l’aspect d’hyperdensité spontanée d’aspect irrégulier groupée 

au sein de l’hypodensité. Cet aspect irrégulier la différencie du simple hématome [55].  

Les lésions ischémiques peuvent être superficielles au niveau des hémisphères cérébraux 

ou profonds. Elles peuvent intéresser la substance blanche sous corticale, la substance grise telle 

que le thalamus et les noyaux gris centraux. Ces lésions sont le plus souvent associées chez les 

malades touchant plusieurs territoires en même temps, ces dernières sont observées chez 18 % 

des cas. Ces hypodensités peuvent également se voir au niveau du cervelet, mais restent 

exceptionnelle, elles sont plus fréquemment rencontrées à l’étage sus tentoriel qu’à l’étage sous 

tentoriel [56]. 

Dans notre série, on a observé 5 cas d’hypodensités mal systématisée soit 31,25% 

évoquant un AVC d’origine veineuse du siège sus tentoriel chez 4 cas : cortico sous cortical, 

périventriculaire, NGC (lenticulo caudé, thalamus) et capsulaire interne, et des lésions en sous 

tentoriel (tronc cérébral) chez un seul cas, ainsi une hypodensité systématisée évoquant un AVC 

ischémique dans le territoire de l’artère sylvienne superficielle gauche a été rapporté chez un 

seul cas soit 6,25%. 

                                       b-2 Œdème cérébral : 

Le scanner cérébral peut montrer aussi un œdème cérébral sous forme d’un aspect collabé 

des ventricules et des espaces sous-arachnoïdiens de la convexité [55].Les lésions hypodenses 
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peuvent s’associer à un œdème périfocal et apparaître sous forme de larges plages hypodenses. 

Lorsqu’il est important, cet œdème peut exercer un effet de masse sur le système ventriculaire 

et la ligne médiane et poser un problème de diagnostic différentiel [56]. 

Dans notre série, un seul cas avait un œdème cérébral de nature cytotoxique sans effet de 

masse sur les structures médianes. 

                                       b-3 Thrombose veineuse cérébrale : 

Le scanner peut montrer directement la thrombose cérébrale du sinus longitudinal 

supérieur, l’image pathognomonique est celle du « Delta vide » correspondant à la prise de 

contraste des parois du sinus s’opposant à l’absence d’opacifications de sa lumière thrombosée 

[55]. Sa mise en évidence nécessite la pratique de fenêtre appropriée [niveau 50 à 100 et largeur 

200]. Sa fréquence est relativement importante, puisqu’on la rencontre dans 35 % des cas 

rapportés dans la littérature. 

  Si l’hypodensité centrale correspond à la visualisation directe du caillot, la prise de 

contraste des parois correspond certainement à deux phénomènes différents : hyperhémie des 

parois du sinus au niveau de l’occlusion et du développement d’une circulation de suppléance 

dans la paroi du sinus [93]. La visualisation directe de la thrombose des autres sinus dure 

mériens est inconstante au scanner [55]. 

La thrombose veineuse cérébrale peut être révélée aussi par des signes indirects [œdème 

cérébral et ramollissement veineux] témoignant du retentissement cérébral de la thrombose 

veineuse cérébrale [55]. 

Dans notre série, on a visualisé la thrombose du sinus longitudinal supérieur (aspect du 

delta vide) chez un seul cas, alors que la thrombose des autres sinus était présente sous forme 

des signes indirects : hypodensités mal systématisées. 

                                        b-4 Autres aspects : 
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 Le scanner peut montrer une atrophie parenchymateuse dans 47 % des cas. Cette atrophie 

peut être localisée ou diffuse, elle peut s’associer à des lésions d’ischémie ou rester isolée 

pendant toute l’évolution de la maladie [56]. 

Dans notre série, des images d’atrophie cortico sous corticale en sus tentoriel été 

observées chez 3 cas soit 18,75%. 

 Une hémorragie sous-arachnoïdienne peut rarement marquer le début de la maladie sous 

forme d’une hyperdensité spontanée des citernes et/ou des espaces sous-arachnoïdiens sur les 

coupes de TDM sans injection [55]. 

 Un phénomène d’hypo vascularisation pourrait par destruction lente et progressive des 

petits vaisseaux aboutir à une atrophie parenchymateuse sans causer de véritables foyers 

ischémiques. Ceci n’explique qu’en partie le contraste constaté devant une symptomatologie 

riche et un examen TDM jugé normal en montrant des lésions limitées par rapport à une clinique 

parlante [56]. 

 Sous corticothérapie et parfois spontanément, ces lésions régressent partiellement ou 

totalement, en quelques semaines à quelques mois, en fonction de la sévérité et de l’activité de 

la maladie. Cette réversibilité témoigne du caractère inflammatoire de la lésion parenchymateuse 

[57]. En cas de neuro-Behçet inaugurale, la méconnaissance de ces lésions parenchymateuses 

dues à des vascularites peut faire évoquer à tort le diagnostic d’une sclérose en plaques, d’un 

accident ischémique ou d’un processus expansif intracrânien tumoral ou infectieux [57]. 

 La TDM cérébrale même si elle est moins performante que l’IRM, en particulier dans 

l’étude de la fosse cérébrale postérieure demeure un outil diagnostic très utile. Elle permet de 

visualiser les lésions parenchymateuses, d’apprécier les degrés de sévérité du processus 

inflammatoire et sa durée par l’étendue des lésions et/ou l’importance de la prise de contraste, 

de déterminer le caractère aigu ou chronique de la maladie et de suivre son évolution [56]. 
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                                     4.2 Imagerie par résonnance magnétique : 

 

Figure 43 : Image d’une unité d’IRM 
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           L’imagerie par résonance magnétique représente l’examen de référence dans 

l’exploration du neuro-Behçet que ce soit les thromboses veineuses cérébrales ou les lésions 

parenchymateuses [94]. Elle est supérieure sur la TDM par sa meilleure sensibilité et sa 

possibilité d’exploration de la fosse cérébrale postérieure [213]. Elle est donc un intérêt 

primordial dans les cas de Behçet où la TDM s’est avérée normale. 

L’IRM permet une meilleure détection des lésions localisées au niveau du tronc cérébral, du 

thalamus, du pallidum, du noyau caudé, du striatum, du locus niger, de la capsule interne, des 

parois du troisième ventricule et des voies optiques [214]. 

a) Protocole de l’IRM cérébrale : 

 Les examens se réalisent sur des machines de haut champ magnétique, ils doivent 

comporter les séquences suivantes : pondérées en T2 et T1 sans et avec injection du GADO, 

séquences FLAIR, séquence de diffusion et angiographie par résonance magnétique [215-216], 

dont les principales caractéristiques sont les suivantes : 

 Séquence pondérée en T1 : 

La séquence T1 offre un contraste anatomique : 

• La substance blanche est blanche. 

• La substance grise est grise. 

• Le LCR est noir (T1 le plus long). 

 Séquence pondérée en T2 : 

La séquence T2 donne un contraste inversé : 

• La substance blanche est la plus foncée (T2 le plus court). 

• La séquence grise est entre les deux (proche de la substance blanche), mais plus clair que 

la substance grise. 
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• Le LCR est blanc (T2 le plus long) 

La plupart des phénomènes pathologiques s’accompagnent d’une inflation hydrique. 

Leur signal se rapproche avec celui du LCR et apparait hypointense en T1 et surtout 

hyperintense en T2 [218] 

 Séquence FLAIR : 

Il s’agit d’une technique d’acquisition permettant d’obtenir des images très fortement 

pondérées en T2 tout en supprimant le signal des liquides tels que le LCR, ce qui permet de 

mettre en évidence des lésions en hypersignal contiguës à ces espaces et qui n’étaient pas 

visibles sur les séquences T2 car confondues avec l’hypersignal du LCR [217]. 

Elle a donc l’avantage de mieux détecter les lésions sous corticales ou paraventriculaires 

en raison d’un très bon contraste entre le liquide céphalorachidien noir et la lésion hyperintense. 

 Séquence de diffusion : 

        L’imagerie de diffusion est une technique IRM dont le contraste est déterminé par les 

mouvements des molécules d’eau au sein du parenchyme. Ces mouvements sont caractérisés 

par le coefficient de diffusion apparent appelé ADC (apparent coefficient diffusion). Cette 

technique est particulièrement sensible pour la détection précoce de l’infarctus cérébral mais 

d’autres affections du système nerveux central s’accompagnent d’une modification de la 

diffusion de l’eau et peuvent être étudiées en diffusion. 

        Il s’agit d’une méthode simple, rapide permettant d’apporter des éléments importants pour 

le diagnostic précoce, les mécanismes physiopathologiques et le pronostic de la maladie. Après 

un rappel sur le principe de l’imagerie de diffusion et sur les bases nécessaires à l’interprétation 

des images, nous aborderons l’intérêt potentiel de cette technique pour le diagnostic des 

principales affections du système nerveux central [222]. 
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 Séquence pondérée en T1 avec injection de chélates de Gadolinium : 

Lorsqu’il existe une prise de contraste, on observe une augmentation du signal en 

séquence pondérée en T1des lésions [218]. 

L’IRM détecte les anomalies de signal au niveau des différentes structures du système 

nerveux central. Les lésions les plus fréquemment rencontrées en IRM sont de multiples 

hypersignaux en séquence pondérée T2, alors qu’en T1, elles apparaissent en iso ou souvent en 

hyposignal [55]. Après injection de gadolinium, les lésions présentent un rehaussement variable, 

indépendant du caractère évolutif ou non des lésions. Les séquences pondérées en T2 montrent 

des lésions plus étendues que l’imagerie pondérée en T1 [55]. 

  Séquence Angio IRM : TOF veineux et artériel 

Il existe deux classes principales d’Angio IRM : La technique en temps de vol et la 

technique en contraste de phase, chacune de ces techniques pouvant être acquise en 2D ou 3D. 

Ces deux techniques permettant une étude non invasive et sans utilisation du produit de 

contraste du système artériel et veineux cérébral. 

b) Sémiologie radiologique des lésions du neuro-Behçet : 

b.1 à la phase aigue : 

Les lésions apparaissent en hypo ou iso-signal T1, et en hypersignal T2 et FLAIR, de  tailles  

variables  pouvant  être  ponctiformes  et  multiples  ou  confluentes réalisant  de  larges  plages.  

Parfois  volumineuses  exerçant  un  effet  de  masse,  sur les  séquences  T1  injectées  on  note  

une  prise  de  contraste  témoignant  de  la rupture de la barrière hémato-encéphalique [66]. 

Cette injection de gadolinium permet parfois  de  révéler  certaines  lésions  actives  non  

visualisées  sur  les  séquences natives.  La  prise  de  contraste  peut  être  nodulaire,  annulaire  

ou  en  plage  [51-52-53] . 

Dans notre série, les lésions de démyélinisation de la SB étaient observées chez 9 cas 

soit 56,25% : 5 cas en sus tentoriel : cortico sous corticale ,péri ventriculaire, NGC, la 



Apport de L’IRM dans la prise en charge du neuro-Behçet, étude rétrospective : A propos de 16 
cas. 

80 

capsule interne et le corps calleux et des lésions en sous tentoriel chez 4 cas : le 

mésencéphale, la protubérance, le bulbe et le cervelet ,ces lésions étaient en général 

d’aspect punctiforme de diamètres infracentimétriques ,hypersignal en T2, T2 Flair et 

hyposignal en T1 avec prise du contraste nodulaire chez 2 cas et annulaire en péri 

ventriculaire chez un seul cas sans œdème péri lésionnel ou effet de masse sur les 

structures médianes . 

 

 

 

 

 

 

                     {A}                                          {B}                                      {C}  

Figure 44 : IRM en coupe axiale montre : 

        A : Séquence FLAIR : montre trois lésions corticales en hyper signal. 

         B : Séquence T2, les trois lésions sont en hyper signal T2. 

           C : Séquence T1 avec injection de gadolinium, montre une prise de contraste annulaire des  

           trois lésions 
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Tableau XVI : Aspect de prise de contraste entre notre série et la littérature. 

Sérieaspect Nodulaire Annulaire En plage 

Mnif (33cas) [72] 8 cas (24,24%) 2 cas (6,06%) 0 cas (0%) 

Koçer (65cas) [86] 9 cas (13,84%)            0 cas (0%) 0 cas (0%) 

    Farahangiz 

(58cas)[83] 

       7 cas (43%) 2cas (29%) 0 cas (0%) 

      Notre série 

(16 cas) 

2 cas (12,5%) 1 cas (6,25%) 0 cas (0%) 

 

Les lésions peuvent être unique ou multiple [59], de taille moyenne (diamètre, 4- 10 

mm) sont les plus communs que les lésions de petites tailles (diamètre< 4mm) ou larges (> 

10mm) [60]. 

Dans notre série, les lésions étaient infracentimétrique, à l’exception du cas Pseudo-

tumoral qu’était supracentimétrique. 
 

b.2 à la phase chronique : 

Les atrophies parenchymateuses sont les constatations les plus habituelles à l’imagerie. 

Elles sont les séquelles d'une nécrose avec une gliose réactionnelle, et seule l’atrophie isolée 

du tronc cérébral sans atrophie corticale est la plus spécifiquedu neuro-Behçet (spécificité de 

96,5% et une faible sensibilité) [62- 63- 64- 65]).   

       Dans notre série, l’IRM a mis en évidence 4 cas soit 25 % d’atrophie cérébrale : 3 cas 

d’atrophie cortico sous corticale à l’étage sus tentoriel et un seul cas d’atrophie du tronc 

cérébral. 
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Tableau XVII : Les données de l'IRM à la phase aigue et chronique selon Koçer et al [86] 

Données del'IRM phaseaigue Phasechronique 

Intensité du signal dans les lésions nonhémorragiques 

T1 Hypointense iso ouhypointense 

T2 Hyperintense Légèrementhyperintense 

Extensionœdémateuse + - 

Atrophie - + 
Dégénérescence 
Wallerian 

- + 

Prise decontraste + - 
 

Les lésions entre la phase aigue et chronique, selon Gerber [79], 40 % des lésions 

disparaissent totalement sur les IRM de contrôle, 35 % diminuent de taille et 25 % restent 

inchangées ; aucune lésion n’augmente de taille. [163]. 

Le neuro-Behçet est une vascularite avec prédilection veineuse selon les données des 

études d'autopsie et de biopsie [31- 67-162]. Les lésions du neuro-Behçet sont dues à des 

infarctus veineux, avec accumulation de l'eau dans l'espace interstitielle à la phase aigue, ce qui 

explique la diminution de la taille et l'intensité de l'hypersignal en T2 et en FLAIR à la phase 

chronique. 

Dans notre série, les lésions entre la phase aigue et chronique ont montrées : 12,5% des 

lésions disparaissent sur les IRM de contrôle, 25% présentent des atrophies et/ou   

glioses dans des différents territoires  

 

                  b.3 Siège : 

b.3-1   Parenchyme : 

L’atteinte parenchymateuse est la plus fréquente rendant compte de 60 à 81 % de 

l’ensemble des atteintes neurologiques. Elle est dominée par l’atteinte du tronc cérébral 
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observée dans 25 à 60 % des cas, en particulier la protubérance annulaire, la jonction 

mésencéphalo- diencéphalique, suivie par l’atteinte du thalamus, les noyaux gris centraux, la 

capsule interne. [41-164- 165- 166-210-167], et l’atteinte médullaire retrouvée dans 2,5 à 18 

% des cas [77-79]. Ces atteintes sont souvent associées [77,78]. 

Dans notre série, la localisation préférentielle chez nos patients est le tronc cérébral 

notamment ponto-mesencéphalique chez 5 cas suivie par la substance blanche et la région 

cortico sous corticale chez 4 cas, puis les noyaux gris centraux chez 3 cas et la capsule 

interne chez 2 cas, enfin le cervelet et la moelle cervicale chez un seul cas. 

Tableau XVIII : Localisation des lésions au niveau parenchymateux entre la littérature et notre 

série. 

 

 

 Mnif 
(33cas) 
[170] 

Tajima 
(58cas) 
[171] 

Farahangiz 
z(58cas) [172] 

Lee 
(31cas) 

[64] 

Notre 
série 

(16cas) 

Tronc 
cérébral 

14cas 
(42,42%) 

11cas 
(18,96%) 

13cas 
(22,41%) 

18cas 
(58,06%) 

5 cas 
(31,25%) 

Capsule 
interne 

10cas 
(30,3%) 

4cas 
(6,89%) 

7cas 
(12,06%) 

7cas 
(22,58%) 

        2 cas  
   (12,5%) 

Noyaux gris 
centraux 

5cas 
(15,1%) 

3cas 
(5,17%) 

8cas 
(13,79%) 

9cas 
(15,51%) 

 3 cas                          
(18,75%) 

Thalamus 2cas 
(6,06%) 

6ca 
(10,34%) 

6cas 
(10,34%) 

6cas 
(19,35%) 

   3 cas 
(18,75%) 

Substance 
blanche sus 
tentorielle 

7cas 
(21,21%) 

11cas 
(18,96%) 

29cas 
(50%) 

9cas 
(29,03%) 

4 cas 
(25%) 

 
 

Cervelet 0 cas  
(0%) 

12 cas 
(20,68%) 

0cas 
 (0%) 

0 cas 
 (0%) 

1 cas  
(6,25%) 
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L'association des lésions au niveau du tronc étendu vers le thalamus et la capsule 

interne s'appelle le signe du "tronc plus"[169]. Cette prédilection au tronc cérébral est due 

selon Koçer [38] aux propriétés anatomiques et hémodynamiques des veines de la région. 

Les larges lésions en hyper signal T2, confluant du tronc cérébral et/ ou des noyaux gris 

centraux semblent être spécifiques du neuro-Behçet aigu et ne posent pas de problème de 

diagnostic différentiel. Au niveau du tronc cérébral les lésions du neuro-Behçet sont plutôt 

antérieures. 

Selon Coban, 55% des cas de neuro-Behçet chronique ont développé des lésions de la 

substance blanche [63], et surtout le long du trajet du faisceau cortico- spinal au niveau du 

tronc cérébral et la capsule interne [168]. Ceci reflète la prédominance de l'atteinte de la 

substance blanche par rapport à la substance grise. L'absence d'atteinte des noyaux rouges a été 

également rapportée. Le tegmentum est rarement touché [63]. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 45 : Coupe axiale en séquence pondérée T2 : montre une lesion mésencéphalique gauche 

avec absence d’atteinte des noyaux rouges. 
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Cette constatation radiologique est vérifiée cliniquement où l’atteinte pyramidale est 

fréquente dans le neuro-Behçet.Tali et al [168], suggèrent que l'atteinte linéaire hyper 

intense en T2 au niveau du bras postérieur de la capsule interne est un signe fort qui 

caractérise le neuro-Behçet (figure 45) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 46 : Coupe IRM axiale séquence FLAIR montre un hypersignal linéaire de la capsule interne 

droite 

Les lésions de la substance blanche sont de multiples petites lésions hyperintenses en 

T2. Elles peuvent être extensives, confluentes et siégeant le long de la substance blanche 

sans prédilection de la région périventriculaire [175].  

La distribution des lésions peut être sous corticale, périventriculaire, ou au niveau de 

la substance blanche profonde. Des lésions extensives, confluentes associées à des lésions 

du tronc cérébral, noyaux gris centraux, et/ ou la capsule interne et très évocatrice du 
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neuro-Behçet. Les lésions de la substance blanche seul posent le problème du diagnostic 

différentiel avec la SEP, le lupus et la sarcoïdose [64]. 

 

Dans notre série, les lésions de la substance blanche étaient observées chez 4 cas 

soit 25% : 2 cas au niveau de la capsule interne et 2 autres cas au niveau péri 

ventriculaire associés à des lésions sous corticales dans un seul cas. 

Une autre localisation inhabituelle du neuro-Behçet est l'atteinte du corps calleux. Dans 

notre série on a noté un seul cas soit 6,25% associée à des lésions de la capsule interne et les 

noyaux gris centraux. Cette atteinte est rapportée dans la littérature par Maarouf et al [91], 

Lackmann et al [174], et Tajima et al [173], qui suggèrent que la maladie de Behçet doit être 

ajoutée à la liste des affections dans lesquelles une atteinte nodulaire du corps calleux peut 

être observée. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

      Figure 47 : Coupe IRM en séquence pondérée FLAIR : montre une lésion du corps calleux, de la      
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                      substance blanche en périventriculaire, et des lésions   corticales. 

 

 

 

b.3.2 : Méninges : 

        L'atteinte des méninges prend deux aspects qui ne sont pas spécifique du neuro-

Behçet : soit une prise de contraste des leptoméninges au cours d’une méningiteen T1 

injecté, ou une pachyméningite qui apparait comme un épaississement avec rehaussement 

méningé [176]. Cet épaississement dure- mérien apparaît en isosignal ou hyposignal en T1 et 

T2, avec un rehaussement net par le produit de contraste paramagnétique. En T2, 

l’hyposignal qui est lié au caractère fibreux de la pachyméningite, peut être bordé par un 

mince liseré périphérique d’hypersignal témoignant de l’hypervascularisation de la dure- 

mère lésée voire d’une inflammation active. Un hypersignal diffus en T2 est également 

décrit. [177-178]. 

Mais ce qui est fréquent, c'est l'atteinte méningée infraclinique, qui peut se traduire 

cliniquement par des céphalées avec une IRM normale entrant dans le cadre de l'HTIC 

bénigne. Dans notre série, 6 cas a été observé soit 37,5%,10 % dans la série de Mnif [170], 

7,5% dans la série d’Al-Fahad [179]. 

                                                        b.3. 3. Vaisseaux : 

Le neuro-Behçet est une vascularite a tropisme veineux, d'où la prédominance des 

thromboses veineuses par rapport aux thromboses artérielles. 

Dans notre série, sur les 9 cas d'atteinte vasculaire, 7 cas avaient des thrombophlébites 

cérébrales et 2 cas présentaient un AVC ischémique. 
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Tableau XIX : Proportion des thromboses vasculaires (artérielles ou veineuses) 

 

 Thrombose 
veineuse 

Thrombose 
artérielle 

     Totale 

    Mnif (33cas) [73] 7 1 8 
Tohmé (22cas) 

[67] 
1 1 2 

Akman-Demir 
(200cas) [84] 

20 8 28 

 Farahangiz 
(58cas)[83] 

8 1 9 

Notre série (16 
cas) 

7 2 9 

 

             b.3.3.1.   Thrombose veineuse : 

 Signes directs : 

En IRM, la présence d’un thrombus modifie le signal intravasculaire. Celui- ci est variable 

selon l’âge de la thrombose et le type de séquence pratiqué. Le comportement du signal du 

thrombus est celui de tout hématome [181]. Avant le 5 ème jour, le thrombus peut passer 

inaperçu, en isosignal T1, en hyposignal T2. En revanche, un hypersignal T1 et T2 apparait 

constamment et persiste jusqu’à la troisième semaine .Au-delà, le signal se normalise en T1 

mais reste élevé en T2, sauf si reperméalisation du sinus. 

L’utilisation d’une séquence en écho de gradient T2 (T2*) permet de visualiser le 

thrombus, en hyposignal marqué dépassant les limites anatomiques du sinus (susceptibilité 

magnétique), dès les premiers jours [180], y compris au sein de veines de petites tailles (veines 

corticales).  



Apport de L’IRM dans la prise en charge du neuro-Behçet, étude rétrospective : A propos de 16 
cas. 

89 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 48 : IRM en séquence pondérée T1+GADO selon un plan axial : montre un thrombus 

du sinus longitudinal supérieur en delta 

 Sur TOF veineux : 

 L'angio-RM veineuse "VRM" remplace l’angiographie conventionnelle et affirme la thrombose 

en cas d’absence de flux. Plusieurs techniques existent. Le temps de vol 2D (time of flight : 

TOF), basé sur le renforcement de signal des vaisseaux dû au phénomène d’entrée de coupe, 

offre une bonne définition spatiale, une couverture importante et elle est sensible aux flux 

lents. Elle présente toutefois un inconvénient majeur : seuls les sinus perpendiculaires au plan 

d’acquisition peuvent être analysés, en raison de la perte de signal dans les vaisseaux 

circulant dans le plan d’acquisition. La technique en contraste de phase 2D ou 3D utilise le 
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déphasage acquis par les spins, lorsqu’ils se déplacent dans un gradient. Elle est plus 

sensible aux flux lents veineux que les techniques en temps de vol et c'est la plus utilisée. La 

VRM est particulièrement utile en cas de « faux négatifs » de l’IRM, notamment à la phase 

précoce, ou bien en cas de «faux positifs» liés à la présence de flux lents au sein d’un sinus 

hypoplasique, en hypersignal sur les séquences en pondération T2. Elle peut toutefois être 

prise en défaut en cas de thrombose partielle, de thrombose du sinus caverneux ou d’une 

veine corticale [182]. 

Dans notre série, l’angio IRM a permis de montrer l’absence du signal au niveau du 

sinus longitudinal supérieur chez 3 cas soit 18,75%, le sinus sigmoïde chez 2 cas soit 

12,5%, le sinus transverse chez un seul cas soit 6,25% et les veines cérébrales centrales 

chez un seul cas soit 6,25%  

 Au total, la visualisation directe du thrombus en IRM se base sur des modifications de 

signal intravasculaire et l’occlusion veineuse par une absence de signal en VRM. L’injection de 

chélate de gadolinium ne semble donc pas indispensable pour le diagnostic positif de TVC 

[182]. 
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Figure 49 : L'angio-RM veineuse montrant une thrombose du sinus longitudinal supérieur, des 

deux sinus latéraux, du sinus droit, avec dilatation des veines corticales. 

 

 
 

 Signes indirects: 

Plus fréquents que les signes directs, ils sont non spécifiques. Un œdème cérébral 

apparaîtra sous la forme de plages en hypersignal FLAIR et T2, au sein de la substance 

blanche sous corticale, effaçant les sillons, s’accompagnant d’un discret effet de masse 

comprimant le système ventriculaire avec aspect de petits ventricules [182]. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 50 : Une lésion en hypersignal FLAIR en plage périventriculaire exerçant 

un effet de masse sur la corne frontale et occipitale, avec visualisation de la veine 

cérébrale interne en hyposignal (thrombus). 
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Des lésions hémorragiques cérébrales (pétéchies cortico- sous corticales, hématome 

compressif) compliquant l’infarctus veineux sont présentes dans plus de 30 %      des cas. Leur 

signal en IRM dépendra du moment de l’imagerie par rapport à leur apparition et de la 

séquence utilisée [181]. La séquence T2* semble avoir une sensibilité équivalente, voire 

supérieure pour la détection de zones hémorragiques de petite taille. 

En cas d’injection, un rehaussement anormal cortical (17%), de la pachyméningite (20 %) 

de la faux du cerveau, de la tente du cervelet, témoigne de l’hyperhémie et de 

l’engorgement veineux [182]. 

Rarement isolés, un hématome sous-dural (8%), une hémorragie sous- arachnoïdienne 

peuvent être le mode de présentation initialde la TVC [183]. 

b. 3. 3. 2. Atteinte artérielle : 

 L'atteinte artérielle est très rare et se traduit par un tableau d'accident vasculaire 

cérébral ischémique, hémorragie méningée ou intracérébrale. Elle est de l'ordre de 1 % dans la 

série de Maaouni et al [184], 2,2% pour Hamza et al [185].  Les lésions artérielles se situent 

préférentiellement sur les gros troncs artériels comme l’artère cérébrale antérieure et 

moyenne plus que sur les artères distales de calibre réduit [68] .Il s'agit le plus souvent 

d'anévrysmes fusiformes et multiples [187]. 

Les anomalies de la paroi artérielle aboutissent soit à une distension des parois et à un 

vrai anévrysme [221], soit à un faux anévrysme par perforation de la paroi (aphte artériel), 

soit à une dissection [186]. Des cas de sténose, et/ ou de thrombose artérielle ont également 

été rapportés [188]. 

Sur l'IRM, l'AVCI apparait en hypersignal T2 et FLAIR, en hyposignal T1 bien systématisé 

selon un territoire vasculaire, avec restriction de la diffusion. 

Dans notre série, l’IRM cérébrale a objectivé 2 cas d’AVC ischémique ; l’un au niveau 

du territoire fronto insulaire gauche et l’autre au niveau du tronc cérébral sous forme 

d’hyposignal en T1 et hypersignal en T2 et FLAIR. 
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 Sur TOF artériel : 

L’angio- IRM artérielle permet de visualiser l'artère thrombosée, l'anévrysme avec une 

image d'addition sur les vaisseaux, et une image de croissant sur la reconstruction en cas de 

dissection. 

Dans notre série, l’angio IRM était pathologique chez 2 cas soit 12,5% , en montrant des 

thromboses artérielles intéressant l’artére sylvienne superficielle gauche chez un seul cas et 

l’artére irriguant le tronc cérébral chez un autre cas . 

En cas de rupture d'anévrysme avec un AVC hémorragique ou hémorragie méningée, on 

note que le signal du saignement change selon son âge. 

         Pour l’AVC hémorragique : 

À la phase aigue : il apparait en isosignal T1 (protéines), hyposignal T2, T2* 

(désoxyhémoglobine). 

À la phase subaigue : il apparait en hypersignal T1 à la périphérie de l'hématome 

(méthémoglobine) avec un hyposignal relatif central en T2, évolue vers un hypersignal en T1 

et hypersignal en T2 avec hyposignal périphérique. 

En phase tardive : hyposignal T1 et T2 (Hémosidérine). (Voir tableau XX) 

Dans notre série, aucun cas n’a rapporté un AVC hémorragique. 
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Tableau XX : Evolution de l’hématome à l’IRM en fonction de son âge 

 

                                                         b. 3. 4. Moelle : 

L'atteinte médullaire du neuro-Behçet représente 2,5 à 30% avec prédilection pour la 

moelle cervicale et thoracique [189- 190-145]. L'atteinte médullaire isolée est rarement 

rapporté dans la littérature [191- 192- 193].  

Dans notre série, l’atteinte médullaire était de siège cervical associée à l’atteinte du 

bulbe rachidien et des lésions en regard du carrefour ventriculaire et cela rejoint les données 

de la littérature. 

b.3.5 Aspect pseudotumoral : 

Stade Contenu T1 T2 
Hyperaigu (1er 

heure) 
Oxyhémoglobine Iso Hyper 

Aigu (<3 jours) Désoxyhémoglobine Iso Hypo 
Subaigu précoce (4 

à 7 jours) 
Méthémoglobine 

intracellulaire 
Hyper Hypo 

Subaigu tardif (fin 
de la 1 ère      
semaine à 
quelques 
semaines) 

Méthémoglobine 
extracellulaire 

 

Hyper Hyper 

Couronne 
d’hémosidérine 

Hypo Hypo 

Chronique Hémosidérine intra-
macrophagique 

Hypo Hypo 
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Quelques formes pseudotumorales de neuro-Behçet étayées par l'IRM ont été publiées 

[42-194-195-196-197-198-199].  

Les lésions extensives apparaissent en hyposignal T1, hypersignal T2 et FLAIR avec prise 

de contraste hétérogène et œdème péri lésionnel [201], avec le plus souvent un effet de 

masse sur les structures avoisinantes, qui est peu marqué par rapport au volume lésionnel.  

Parfois le diagnostic est facilité par la spectroscopie. En cas de tumeur on a une élévation du 

pic du lipide, lactate, choline et myo- inositol, et baisse du pic N-acetyl aspartate [200]. Si la 

spectroscopie ne peut pas trancher on aura recours à la biopsie cérébrale. 

Dans notre série, un seul cas a été décrit pour une forme pseudotumorale apparait en 

hyposignal T1, hypersignal T2 et T2 FLAIR avec œdème péri lésionnel et effet de masse sur les 

structures médianes. 

VI. Diagnostic différentiel : 

L'IRM permet de faire le diagnostic différentiel entre le neuro-Behçet et d'autre 

affection essentiellement, la sclérose en plaque "SEP", le lupus et la sarcoïdose. 

Pour la SEP, c'est une atteinte inflammatoire démyélinisante du SNC, elle a une 

prédilection pour la substance blanche périventriculaire, au niveau de la protubérance 

annulaire. Elle a une localisation au plancher du V4, et l’atrophie intéresse le cortex et le 

tronc cérébral à un stade très évolué de la maladie [170]. 

Au niveau de la moelle l'atteinte est extensive au cours du neuro-Behçet, par contre 

elle ne dépasse pas 2 vertèbres en cas de SEP. 

Tableau XXI : Différence entre la SEP   et le neuro-Behçet 

                   SEP           Neuro-Behçet 
  Tronc cérébral Plancher V4-pedoncule 

Cérébelleux moyen 
Partie antérieur du pont 

Sus tentoriel Juxta-ventriculaire 
Jonction callaso-marginal 

Sans prédilection 
Périventriculaire 

              Atrophie Diffuse Isolée du tronc cérébral 
              Moelle <2 vertèbres Extensive 
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 Dans le lupus érythémateux disséminé (LED), il convient de distinguer deux entités bien 

distinctes d'atteintes de la substance blanche : les lésions démyélinisantes ischémiques, qui 

peuvent être associées à des lésions ischémiques corticales et sous corticales récentes et 

anciennes, et les lésions démyélinisantes de type inflammatoire, SEP- like lésions, avec 

possibilité de prise de contraste. 

 Les lésions ischémiques de la substance blanche sont corrélées à la gravité générale 

de l'affection et à son ancienneté, à l'association d'un syndrome des anticorps 

antiphospholipides. Exceptionnellement, les lésions du lupus peuvent toucher l'ensemble 

de la substance blanche ainsi que les noyaux gris et le tronc cérébral. Cette 

leucoencéphalopathie aigue traduit probablement un œdème secondaire à la 

microangiopathie. Un tableau clinique avec des signes d’œdème vasogénique sous cortical 

postérieur, traduisant une encéphalopathie postérieure réversible, sont possibles dans le 

cadre d'une insuffisance rénale avec hypertension artérielle. Des calcifications périveineuses 

localisées au niveau des noyaux gris ont été rapportées [202]. 

      Donc le lupus, se différencie du neuro-Behçet  par des foyer d'infarcissement de  

nombre et de taille variable pouvant intéresser la substance blanche et la substance grise, en 

rapport avec une atteinte des artères de petit calibre (nécrose  fibrinoide), un autre signe qui 

se voit dans le neuro-Lupus est l'atrophie cérébrale diffuse.[203] 

Pour la sarcoïdose, on peut observer une prise de contraste des méninges de la base ; 

une pachyméningite avec les granulomes méningées ; des nodules de taille variable, qui se 

rehaussent après gadolinium, une prise de contraste gyriforme parfois très importante, le 

long des vaisseaux corticaux pouvant parfois poser le problème diagnostique d’une 

malformation arterio-veineuse. L’atteinte de la substance blanche périventriculaire liée à 

l’atteinte vasculaire SEP-like est également rapportée [203]. 

L’atteinte médullaire en cours du neuro-Behçet n’est pas spécifique et pose le 

diagnostic différentiel avec les atteintes inflammatoires, infectieuses de la moelle, d’où 
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l’intérêt d’étudier l’encéphale et de confronter les données de l’imagerie avec celles de la 

clinique et la biologie. 

 

VII. Pronostic : 

      Les facteurs de mauvais pronostic sont le sexe masculin ,l’âge jeune, atteinte du tronc 

cérébral, plus de deux poussées par an, la dépendance aux corticoïdes pour prévenir une 

nouvelle poussée, la forme progressive, et l’augmentation de la cellularité et 

l’hyperprotéinorachie lors de la poussée ainsi que l’atteinte des gros vaisseaux tel que 

l’anévrysme artériel et le syndrome de Budd-Chiari , l’association avec des cancers ou 

hémopathies malignes [208-209]. 

      La présence de résultat anormal de l’étude du LCR lors de la poussée exige de donner un 

traitement agressif par un immunosuppresseur [165-204-205-206]. 

Dans notre série, on a observé 2 cas avec l’âge jeune (18 ans), 5 cas d’atteinte du tronc 

cérébral et 6 cas avec hypercellularité, hyperproteinorachie et glycorachie normal. Sous 

traitement corticothérapie avec immunosuppresseur, il y’avait une bonne amélioration clinico-

radiologique chez 11 cas soit 68,75% dont 2 cas avait une rémission complète. 

 

VIII. Mortalité et morbidité : 

     La mortalité du neuro-Behçet a diminué de 41 % dans les années 1960 [206], à 10% dans les 

nouvelles études [165-207]. Mais elle reste élevée par rapport au Behçet non neurologique 

[152]. 

Dans notre série, aucun cas de mortalité n’a été rapporté.  
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Conclusion   
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Le  neuro-Behçet  est  une  vascularite  du  système  nerveux  central,  à  tropisme veineux, 

évolue par poussée entrecoupée de rémission, ou de façon progressive. 

Il touche l’homme plus que la femme avec un âge moyen proche de 40 ans (39,56ans), sa 

fréquence est estimée à 22,5%. 

Le neuro-Behçet peut être inaugural au cours de la maladie de Behçet avec un début 

souvent progressif et un délai moyen proche de 7ans (6,18 ans), se révèle fréquemment par des 

céphalées, déficit moteur, dysarthrie et s’explique souvent par les syndromes pyramidaux, les 

atteintes des nerfs crâniens et les syndromes bulbaires. 

Un syndrome inflammatoire n’est pas constamment positif avec une accélération de la VS, 

une élévation de la CRP. 

IRM et l’angio IRM représentent les deux examens de référence dans l’exploration du 

neuro-Behçet. 

Elles ont un rôle dans la caractérisation précise des lésions permettant ainsi le diagnostic 

positif et différenciel ainsi que le suivi des patients sous traitement. 

Les lésions caractéristiques du neuro-Behçet sont des lésions de démyélinisation souvent 

en sus tentoriel, des thromboses veineuses plus fréquentes qu’artérielles, une atrophie du tronc 

cérébral, alors que l’aspect pseudo tumoral et les lésions médullaires demeurent rares. 

 Le site de prédilection commun est le tronc cérébral suivi par la substance blanche, la 

région cortico sous corticale, les noyaux gris centraux (lenticulo-caudé, thalamus), la capsule 

interne et le corps calleux. 

La  connaissance  de  l'organisation  anatomique  des  veines  intra-axiales  du SNC,  

explique  la  prédominance  des  lésions  observées  chez  nos  patients  au  niveau du tronc 

cérébral. 
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L’atteinte méningée est infraclinique, manifestait cliniquement par des céphalées isolées et 

biologiquement par une hypercellularité avec hyperprotéinorachie. 

L’atteinte médullaire est rare, elle intéresse la région cervicale, souvent associée aux autres 

atteintes. 

Ce pattern de distribution des lésions permet de faire le diagnostic différentiel du neuro-

Behçet avec les autres vascularites et les atteintes inflammatoires et démyélinisantes du système 

nerveux central, comme la sclérose en plaque. 
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RESUME  

L’atteinte neurologique de la maladie de Behçet est considérée comme une manifestation 

neurologique grave pouvant engager le pronostic vital.   

Le but de ce travail est de mettre en exergue l’apport de l’IRM et de l’angio IRM dans le 

diagnostic positif, la caractérisation lésionnelle et le suivi des patients sous traitement. 

Cette étude rétrospective descriptive, menée sur une période de 12 ans, porte sur une 

série de 16 patients ayant bénéficiés tous d’une IRM cérébrale et colligées aux services de 

médecine interne, neurologie et radiologie de l’hôpital militaire Avicenne de Marrakech. 

Dans notre série l’âge moyen de survenue du neuro-Behçet est de 39,56 ans, avec 

prédominance masculine et un délai moyen de 6,18 ans. Le début était progressif chez 93,75% 

des cas et aigu chez 6,25%. Les céphalées et l’atteinte motrice centrale étaient les premiers 

signes révélateurs du neuro-Behçet dans 62,5%.L’examen ophtalmologique objective la 

prédominance de l’œdème papillaire chez 2 cas. 

Le scanner cérébral a été réalisé chez 15 malades, il a objectivé un AVC ischémique chez 

un seul cas, des hypodensités mal systématisées faisant suspecter des thrombophlébites chez 5 

cas et une image de thrombose veineuse intéressant le sinus longitudinal supérieur chez un seul 

cas. 

L’IRM cérébrale a montré des lésions de démyélinisation, de tailles infra centimétriques et 

de formes variables ; en hypo signal T1, hyper signal T2 et T2 FLAIR chez 9 patients, de siège 

sus tentoriel chez 5 cas et des lésions en sous tentoriel chez 4 cas avec prise du contraste 

nodulaire chez 2 cas et annulaire chez un seul cas. L’IRM a mis aussi en évidence 3 cas 

d’atrophie cortico sous corticale à l'étage sus tentoriel, un seul cas d’atrophie du tronc cérébral, 

7 cas de thrombose veineuse objectivés sur l’angio IRM et 2 cas d’AVC ischémique .Ainsi un 

aspect pseudo tumoral a été rapporté chez un seul cas. Et un seul cas a bénéficié d’une IRM 

médullaire et a objectivé des lésions cervicales. Ces lésions sont souvent associées. 



Apport de L’IRM dans la prise en charge du neuro-Behçet, étude rétrospective : A propos de 16 
cas. 

103 

La localisation préférentielle retrouvée chez nos patients est le tronc cérébral 

essentiellement ponto-mésencéphalique.Cette distribution permet de faire le diagnostic 

différentiel avec les autres vascularites et maladies inflammatoires. 

     En définitive, nous prouvons l’apport primordial de l’IRM et de l’angio IRM cérébrale dans le 

diagnostic du neuro-Behçet pour démarrer un traitement précoce et éviter des complications 

graves compromettant le pronostic vital et/ou fonctionnel du malade. 
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Abstract 

Neurological damage from Behçet's disease is considered to be  
a severe neurological manifestation. 

The aim of this work is to highlight the contribution of MRI and angio-MRI in the positive 
diagnosis, lesion characterization and monitoring of patients under treatment. 

This descriptive retrospective study, carried out over a period of 12 years, relates to a 
series of 16 patients who all benefited from a brain MRI and collected from the internal 
medicine, neurology and radiology departments of the Avicenne military hospital in Marrakech. 

In our series, the average age of neuro-Behçet onset is 39.56 years, with male 
predominance and an average delay of 6.18 years. The onset was progressive in 93.75% of cases 
and acute in 6.25%. Headache and central motor impairment were the first telltale signs of 
neuro-Behçet in 62.5%. Ophthalmologic examination showed the prevalence of papillary edema 
in 2 cases. 

The brain scan was carried out in 15 patients, it objectified an ischemic stroke in a single 
case, poorly systematized hypodensities raising suspicion of thrombophlebitis in 5 cases and an 
image of venous thrombosis concerning the upper longitudinal sinus in a single case. 

Brain MRI showed demyelination lesions, of infra-centimeter sizes and variable shapes; in 
hypo signal T1, hyper signal T2 and T2 FLAIR in 9 patients, of supratentorial seat in 5 cases and  
lesions in under tentorial in 4 cases with uptake of nodular contrast in 2 cases and annular 
contrast in only one case. The MRI also highlighted 3 cases of cortical subcortical atrophy on the 
upper tentorial level, one case of atrophy of the brainstem, 7 cases of venous thrombosis 
objectified on angio MRI and 2 cases of stroke ischemic. Thus, a pseudo-tumor aspect was 
reported in only one case. And only one case benefited from a spinal MRI and objectified cervical 
lesions. These lesions are often associated. 

The preferred location found in our patients is the brainstem, essentially ponto-
mesencephalic. This distribution makes it possible to make the differential diagnosis with other 
vasculitides and inflammatory diseases. 

Ultimately, we prove the essential contribution of MRI and cerebral MRI angio in the 
diagnosis of neuro-Behçet to start early treatment and avoid serious complications 
compromising the patient's life and / or functional prognosis. 
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 : ملخص

 .تعتبر إلاصابة العصبية التي يسببها مرض بهجت العصبي إحدى التعقيدات التي تهدد الحياة
الهدف من هذا العمل هو إبراز دور الفحص بالمغناطيسي في التشخيص إلاجابي، توصيف الإصابات 

  .و تتبع المرضى تحت العلاج
 مريضا حيث استفادوا 16عاما،على 12هذه الدراسة الاسترجاعية و الوصفية،أقيمت على مايقارب  

جميعهم من الفحص بالرنين المغناطيسي للدماغ، وقد جمعت نتائج الفحوص في مصالح الطب الداخلي،علم 
  .الأعصاب والاشعة بالمستشفى العسكري ابن سينا بمراكش

 سنة،معظمهم رجال 39.56في دراستنا،العمر المتوسط للمصابين  بمرض بهجت العصبي هو 
% من الحالات وبحدة عند 93.75 سنة .تحدث إلاصابة في البداية بالتدريج عند 6.18ومتوسط الحدوث في 

%.صداع الرأس والإعاقة الحركية المركزية يمثلان العلامات الأولى الكاشفة لمرضى بهجت العصبي 6.25
 .% لكليهما. وعند القيام بفحص العينين تبين هيمنة وجود نزيف خلف العينين عند حالتين62.5بنسبة 

حالة وتبين وقوع سكتة دماغية من أصل شراييني عند 15وقد أجرينا الأشعة المقطعية على المخ ل
 5مريض واحد ،هناك أيضا كثافة تحت المعدل منظمة بشكل سيئ تعبر عن إلتهاب الأوردة الخثري عند 

 .حالات وهناك صورة لتجلط وريدي تخص الجيب العلوي الطولي في حالة واحدة
بين الرنين المغناطيسي للدماغ وجود تلف يزيل الميالين بحجم أقل من السنتمتر بشكل متغير حيث 

 9عند  (FLAIR ) تكون الإشارة ناقصة في الزمن الأول ، واشارة زائدة في الزمن الثاني والزمن الثاني
 حالات مع تباين عقدي 4 حالات و تلف في منطقة تحت المخيخ عند 5حالات ، تتموقع  فوق المخيخ عند 

 حالات ضمور المناطق القشرية 3عند حالتين و حلقي عند حالة واحدة .وقد أظهر الرنين المغناطيسي 
 حالات تخص إلتهاب الوريد بالتصوير بالرنين 7التحقشرية فوق المخيخ ، حالة واحدة ضمور جذع الدماغ، 

المغناطيسي الوعاءي وحالتان عرفا سكتة دماغية. هكذا وقد ظهر ورم زائف عند حالة واحدة ،وحالة أخرى 
أحرزت على التصوير المغناطيسي للنخاع الشوكي وقد أظهر تلفا على مستوى العنق. هذه الإصابات غالبا ما 

 .ترتبط
المكان التفضيلي للمرض والذي وجد عند المرضى هو جذع الدماغ وخصوصا قنطرة الدماغ 

الأوسط. مكن التوزيع بهذا الشكل من وضع تشخيص تفريقي مع أمراض الأوعية الدموية الأخرى 
  .والأمراض التي تحدث إلتهابات

في نهاية المطاف ، نبرز أهمية  الفحص بالرنين المغناطيسي والفحص بالرنين المغناطيسي للأوعية 
في تشخيص مرض بهجت العصبي لكي يتم إدراج علاج مبكر وتجنب المضاعفات الخطيرة التي تهدد 

 .المريض في صحته
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FICHE D’EXPLOITATION 

A-IDENTITE : 

N° de dossier : 

Origine : 

Nom et prénom : 

Sexe   :    F                                     M 

Age : 

Service : 

Date d’admission :      

B-CLINIQUE :         

1-Antécédents :   

Personnels :   

 Oui : Non : 

Neurologique :   
Infectieux :   

Atteinte articulaire :   

Atteinte cutanée :   
Atteinte muqueuse :   

Atteinte oculaire :   
Atteinte vasculaire :   

Tares associées : Diabète  
                               HTA  

  

Toxique : Tabac  
                  Alcool : 

  

Chirurgicaux :   
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Familiaux :     oui                                               non 

2/ Mode de début : Aigu :                                              progressif :  

 3/Motifs d’hospitalisation  Oui : Non : 

Céphalées :   

Déficit moteur :   

Trouble de la marche :   

Trouble de l’équilibre :   

Trouble de la sensibilité :   

Convulsion :   

Trouble de la parole :   

trouble psychiatrique :   

Incontinence urinaire :   

Trouble visuel :   

Fièvre prolongée :   

Autres : ……………………………………………………………………………. 

……………………………………………………………………………. 
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4/ Manifestations cliniques :                  

 Atteintes neurologiques : 

Atteinte neurologique :  Oui :                    Non : 

Atteinte neurologique :   

Atteinte neurologique 
inaugurale : 

  

Atteinte motrice 
centrale : 

  

Atteinte cérébelleuse :   

Atteinte du tronc 
cérébral : 

  

Atteinte pseudo-
bulbaire : 

  

Atteinte des nerfs 
crâniens : 

Type :….  

Atteinte psychiatrique :   

Atteinte 
extrapyramidale : 

  

Atteinte sphinctérienne :   

Autres :   
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  Atteintes extra-neurologiques : 
  Oui : Non : 
Atteinte dermatologique : Aphtose buccale :   
 Aphtose 

génitale : 
  

 Nodules 
acnéiformes : 

  

 Pseudo 
folliculite : 

  

 Pathergy test : Si oui  
Résultats :… 

 

Vasculaire : Thrombophlébite 
superficielle : 

  

 Thrombophlébite 
profonde : 

  

Ophtalmologique : Baisse d’acuité 
visuelle : 

  

 Douleur oculaire :   
 Rougeur 

oculaire : 
  

 Données de 
l’examen 
ophtalmo :    AV 

  

                     LAF   

                     FO   

Articulaire : Atteinte 
articulaire  

 
 

 

Digestive : Atteinte digestive  
 

 

Cardio respiratoire  Atteinte cardio- 
respiratoire : 

  

Autres manifestations : ………………………………………………. 
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5/ Délai de diagnostic : 

 Date du premier signe : … 
 Date du premier signe neurologique : … 
 Délai moyen entre le signe neurologique et la maladie de Behçet :… 
 Date de confirmation du diagnostic :… 

C/ BILAN PARACLINIQUE : 

a/ Biologie : 

NFS : 

VS :                                                                      CRP : 

TP :                         TCA :                                     INR  : 

 

HLA B 51 : 

Sérologie virale : 

 

   b/ Etude du LCR : 

 Nombre de cellules :…. 
 % lymphocytes :…. 
 % PNN :…. 
 Proteinorachie :…. 
 Glycorachie :…. 
 Culture :…. 
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c/ Radiologie : 

 Imagerie fonctionnelle : 
Potentiel évoqué 
somatosensoriel : 

Oui :                       
Non : 

Résultats :…………………… 
………………………………… 
………………………………… 

Electroencéphalogramme : Oui :                      
Non : 

Résultats :…………………… 

Electromyogramme : Oui :                     
Non : 

Résultats :…………………… 

 

 Imagerie cérébrale :  
 TDM cérébrale : Faite :                   Non faite : 

                                            Date :…………………… 

              TDM cérébrale normale : oui :                                non : 

                     Si non : anomalies sur TDM     : 
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              I- Lésions parenchymateuses : 
 a/Hypodensités mal systématisées : 
1/siège : 
 
 

Sus tentoriel :  Oui : Non : 
Cortico-sous 
corticale 

 
 

 

Périventriculaire    
NGC (lenticulo-
caudé) 

  

Capsule interne    
Corps calleux   
Autres :   

 Sous 
tentoriel : 

Tronc cérébral : 
Mésencéphale : 
Pont : 
Bulbe : 

  
  
  

  

Cervelet : 
Hémisphères 
cérébrales : 
Vermis : 

  
  

  

2/prise de contraste    Oui      
  Non                                             

3/effet de masse   Oui                        
  Non  

4/œdème péri 
lésionnel 

 Oui 
 Non  

          b/Hypodensités systématisée : 
1-siège : Sus tentoriel : oui                                    non 

Sous tentoriel : oui                                  non 
2-Prise de contraste Oui : 

Non : 
3-Effet de masse : Oui : 

Non : 
4-œdème péri-
lésionnel 

Oui : 
Non : 

c /Atrophie cérébrale :  Oui : Non : 
Cortico-sous corticale :   
Tronc cerebral :   
cervelet :   
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 IRM cérébrale et médullaire : faite :                        non faite : 
Date :………………………… 

Protocoles :  

 Oui : Non : 

Séquence pondérée en T1                    

Séquence pondérée en T1 après injection du 

gadolinium : 

  

Séquence pondérée en T2   

Séquence pondérée en T2 FLAIR    

Séquence de diffusion :   

Séquence Angio IRM :                                        

TOF veineux 

  

TOF artériel   

 

 Oui : Non : 

Etude médullaire :   

Séquence pondérée en T1    

Séquence pondérée en T2 :   

Séquence pondérée en T2 

FLAIR : 

  

 

 

 

d/Forme pseudo 
tumorale : 

Oui  
Non  
Densité : Hypodense  
               Hypodense 

e/Atteinte des 
méninges : 

Oui :  
Non : 

f/Atteinte médullaire : Oui : 
Non : 
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 IRM et angio IRM Cérébrale : normaux : oui :                                non : 
 Si non : Anomalies retrouvées : 

 

 I -Lésions parenchymateuses : 

 a/Lésions de démyélinisation : 

1-siège : 
 
 

Sus tentoriel :  Oui : Non : 
Cortico-Sous Corticale :   

 
 

Péri ventriculaire :   
NGC (lenticulo-caudé, 
thalamus) 

  

Capsule interne   
Corps calleux   

Autres :…………………………………………… 
 Sous 

tentoriel : 
Tronc cérébral : 
Mésencéphale : 
Pont : 
Bulbe : 

Oui : Non : 
  
  

  

Cervelet : 
 
Hémispheres cérébelleux 
Vermis  

Oui : Non : 

  

  
2-Taille :  …………………….mm                            ………………………cm 

3-Forme  Nodulaire                      annulaire                        en plage  

4-Signal : T1 : oui                         non  T2 : oui              non 
T1 et Gado : oui             non  T2 FLAIR : oui      non 

5-Œdème 
péri-
lésionnel : 

Oui :  
Non :              

6-Prise de 
contraste 

Oui :              
Non :   

7-Effet de 
masse : 

Oui   
Non   

b /Atrophie 
cérébrale : 

 Oui  
 

Non  
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                  II-Lésions vasculaires : Oui : Non : 
     a/Thrombophlébite 
cérébrale : 

Occlusion des sinus 
veineux : 

  

Sinus longitudinal 
supérieur : 

  

Sinus sigmoide :   
Sinus transverse :   
Sinus caverneux :   
Autres : Si oui type :… 

……………… 
 

Occlusion des veines 
cérébrales centrales 

  

    b /Ischémie artérielle 
ou artériolaire : 
 

AVC ischémique :   
Micro infarctus : 
 

  

Anévrysme :   
 

 

 

Cortico-sous corticale :   

Tronc cérébral :   

Cervelet    

c/Forme 
pseudo 
tumorale : 

Oui :  
Non :  
Signal : T1 oui                            non       
            T2 oui                           non         

Œdème péri lésionnel :   
Prise de contraste :   
Effet de masse :   

d/Atteinte des 
méninges : 

Rehaussement : 
méningé : 

  

Epaississement méningé :   

e /Atteinte 
médullaire : 

Siège : 
Etendu : 
Densité :  
PDC : 

……………………………………………………… 
……………………………………………………… 
Hypodense                                  hyperdense 
Oui                                              Non 
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D/ TRAIEMENT : 

 OUI NON 
• LOCAL :   

Corticothérapie :   
Mydriatique :   
Hypotonisant :   

 
• GENERAL : OUI : NON : 

SI OUI : TYPE : DOSE : DUREE : 
CORTICOIDES :    
AINS                      
COLCHICINE    
IMMUNOSUPRESSEUR    
ANTICOAGULANT    
AUTRES    
TRAITEMENT 
CHIRURGICAL 

……………………………………………………………………………. 

 
E/ SERVEILLANCE POST THERAPEUTIQUE : 

Rythme : .......................................................................... 
 Oui : Non : 
Clinique : Aspect stable :   
 Régression des 

symptômes 
  

 Aggravation des 
symptômes : 

  

 Décès :   
 Perdu de vue :   
Biologique : Faite : 

Non faite : 
Si oui résultats :…. 
…………………………....... 

 

Radiologique : Aspect stable :   
 Régression des lésions   
 Progression    

 
F/Pronostic : 
Bon pronostic :….                                       mauvais pronostic :…. 
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 قسم الطبيب
ہاِب ملل العَظِيم  ْسِ
 .أن أراقبَ الله في مِهْنَتِي

 وأن أصُون َحياة الإنسان في كآفّةِ أطوَارهَا في كل الظروف

 والأحَوال باذلا وسْعِي في انقاذها مِن الهَلاكِ والمرَضِ 

 .والألمَ والقَلَق

هُمْ .  وأن أحفَظَ للِنَاسِ كرَامَتهُم، وأسْتر عَوْرَتهُم، وأكتمَ سِرَّ

وأن أكون عََلى الدوَام من وسائِل رحمة الله، باذلا رعايتي الطبية للقريب والبعيد، 
 .، والصديق والعدوطالحللصالح وال

رَه لنَِفْع ِالإنِْسَان لا لأذَاه  .وأن أثابر على طلب العلم، وأسَخِّ

يَة  بِّ وأن أوَُقّر مََن عَلَّمَني، وأعَُلمَ مَن يصغرني، وأكون أخاً لكُِلِّ زَميلٍ في المِهنَةِ الطِّ
 .مُتعَاونِينَ عَلى البر ِّوالتقوى

ة مِمّا يُشينهَا تجَاهَ   وأن تكون حياتي مِصْدَاق إيماني في سِرّي وَعَلانيَتي، نَقِيَّ

 .الله وَرَسُولهِِ وَالمؤمِنين

 والله على ما أقول شهيدا
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