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LISTE DES ABREVIATIONS




AAA : Anévrysme de I’aorte abdominale

AAEP : Anévrysmes artériels extra-pulmonaires
AAP : Anévrysmes artériels pulmonaires

AC : Anticoagulant

ADN : Acide désoxyribonucléique

ADP : Adénopathie(s)

Ag : Antigene

CPA : Cellule présentatrice d’antigéne

AMM : Autorisation de mise sur le marché

ANCA : Antineutrophil cytoplasmic antiobody

ARN : Acide ribonucléique

AVC : Accident vasculaire cérébral

AVK : Antivitamine K

BAV : Baisse de ’acuité visuelle

CDD : Circonstances de découverte

CMV : Cytomégalovirus

CRP : C reactive protein

CvC : Circulation veineuse collatérale

EBV : Epstein Barr virus

VIH : Virus de I’'immunodéficience humaine
ECA : Enzyme de conversion de I’angiotensine
ECG : Electrocardiogramme

EULAR : European Alliance of Associations for Rheumatology

FARCV : Facteur de risque cardio-vasculaire



FID : Fosse iliaque droite

FO : Fond d’ceil
HLA : Human leukocyte antigen
FMF : Fievre méditerranéenne familiale

HSMG  : Hépatosplénomégalie

HSV : Herpes simplex virus

HTIC : Hypertension intracranienne

HTO : Hypertension oculaire

ICBD : International criteria for Behget’s disease
IFN : Interféron

IL : Interleukine

LT : Lymphocyte T

IRM : Imagerie par résonnance magnétique
IS : Immunosuppresseur

ISG : International study group

IST : Infection sexuellement transmissible
v : Intraveineux

KP : Kyste poplité

LAF : Lampe a fente

LCR : Liquide céphalo-rachidien

LE S : Lupus érythémateux systémique

MAGIC : Mouth and genital ulcers with inflamed cartilage
MB : Maladie de Behget
MEFV  : Mediterranean fever

MI : Membre inférieur



MIC
MICI
MTX
NFS
NK
PAL
PCR
PEC
PNE
PNN
PNP
PTFE
PTP

RCA
RCP
ROT
SAAP
SEP
SIDA
SIO
SN
SNC
SPA
TA

: MHC class I chain-related

: Maladie inflammatoire chronique des intestins

: Méthotrexate

: Numération formule sanguine

: Natural killer

: Phosphatases alcalines

: Polymerase chain reaction
: Prise en charge
: Polynucléaire éosinophile

: Polynucléaire neutrophile

: Pneumopathie

: Polytétrafluoroéthylene
: Pseudothrombophlébite

: Rhumatisme articulaire aigu

: Réflexes cutanés abdominaux
: Reflexe cutané plantaire

: Réflexes ostéo-tendineux
: Syndrome des anticorps antiphospholipides
: Sclérose en plaques

: Syndrome d’immunodéficience acquise
: Sphincter interne de 1’cesophage

: Systeme nerveux

: Systéme nerveux central

: Spondylarthrite ankylosante

: Thoraco-abdominal



TAP : Thoraco-abdomino-pelvien

TCA : Temps de céphaline activée
TCI : Thrombose cave inférieure
TCS : Thrombose cave supérieure
TDM : Tomodensitométrie

TNF : Tumor necrosis factor

TP : Taux de prothrombine

TRC : Temps de recoloration cutanée
TSA : Troncs supra-aortiques

TTP : Tronc tibio-péronier

TV : Thrombose veineuse

TVMI : Thrombose veineuse du membre inférieur
TVP : Thrombose veineuse profonde
VCI : Veine cave inférieure

VCS : Veine cave supérieure

VSH : Veines supra-hépatiques
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INTRODUCTION



La maladie de Bechet (MB) est une vascularite multi systémique, comportant de
multiples localisations viscérales : oculaire, neurologique, articulaire, digestive et des atteintes
veineuses et artérielles. C’est une maladie peu fréquente, touchant Avec prédominance la
population d’Asie centrale et de I’Est du pourtour méditerranéen (notamment le Maroc). Les
Atteintes vasculaires, appelées aussi « angio-Behget » Touchent le plus souvent I’adulte jeune
de sexe masculin et Surviennent dans environ 46 %des cas de MB. Il s’agit le plus Souvent
d’une atteinte veineuse sous forme de Thrombophlébite superficielle ou profonde.

L’atteinte artérielle est plus rare, estimée de 1,5 a 2,2 % des cas [1], toutes les artéres
peuvent étre touchées, quel que soit leur Calibre, avec une prédominance pour [’aorte
abdominale, les Artéres pulmonaires et fémorales [2].

Elle consiste en des sténoses, des occlusions et des anévrismes ; Et pose toujours un
grand probléme thérapeutique en chirurgie Vasculaire. Les anévrismes artériels sont
particuliers par le fais Qu’ils méritent un traitement spécifique et déterminent-le Pronostic de
ces patients.

Dans ce travail, nous rapportons 6 cas de maladie de Bechet dont Le mode de
révélation principal était 1’atteinte anévrismale des Artéres digestive dans Le cadre de

I’expérience de service de Chirurgie vasculaire de L hopital Aviceinne Rabat.



RAPPEL ANATOMIQUE



I. ANATOMIE DES ARTERES DIGESTIVES :

Les artéres destinées aux organes digestifs sont issus d’un systéme a 3 étages, prenant
naissance de 1’aorte abdominale (tronc cceliaque, artéres mésentériques supérieure et

inférieure).

On peut y adjoindre un quatrieme étage, celui des artéres hypogastriques, naissant des

arteres iliaques.
1. Tronc ceeliaque

- Nait a la face antérieure de I’aorte, un peu a gauche de la ligne médiane, directement
au-dessous des artéres phréniques inférieures, a la hauteur du disque D12, juste sous le

ligament arqué qui peut parfois rétrécir 1’ostium (syndrome du ligament arqué)

Apres un court trajet descendant, il se divise de facon trés variable en 3 branches

Terminales
e Artere coronaire stomachique ou gastrique gauche
e Artere hépatique commune
e Artere splénique

Artere cardio-tubérositaire ant.

Artere msophagienne
P Vaisseaux

courts
Artisre hipstique
gauche (inconstante)
Artére gastrique gauchao, )
)
Tronc celiaque

Artére hépatique commune
Veine porte Artére
splénique
Artére hépatique
propre

Artire gastrique
droite

Artere
gastro-
épiploique
gauche

P
Artére
gastro-duodénale

Pancréas

Artere
gastro-épiploique
droite

Figure 1: Tronc ceeliaque et branches terminales



2. L'artére mésentérique supérieure:

- Nait a la face antérieure de I'aorte abdominale sur la ligne médiane, un peu plus bas
que le tronc ceeliaque, a la hauteur du disque D12 — L1

- Elle vascularise l'intestin gréle et la moiti¢ droite du c6lon ainsi qu'une partie du

pancréas
3. L’artére mésentérique inférieure :

- Nait a la face antérieure de l'aorte un peu a gauche de la ligne médiane, au niveau du
disque L3 L4, a Scm au-dessus de la bifurcation de l'aorte.

- Irrigue la partie gauche du colon et le

rectum
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Figure 2: Branches et anastomoses de I’AMS et I’AMI



II. ANATOMIE DES ARTERES RENALES

Naissent des faces latérales de I’aorte, entre I'artére mésentérique supérieure en haut et
les artéres des gonades en bas. L'origine de l'artére rénale gauche étant généralement
légérement plus haute que celle de la rénale droite. Elle mesure en moyenne 6 a 7 cm a droite

et4 a5 cm a gauche.

III. LES SUPPLEANCES CIRCULATOIRES DES ARTERES
DIGESTIVES

En cas d’oblitération progressive d’un des troncs, une circulation collatérale de
suppléance peut se développer par inversion des flux, hypertrophie des anastomoses et
apparition des néo-vaisseaux. - En cas d’oblitération isolé du TC, I’irrigation des viscéres sus-
méso coliques est reprise par I’AMS par I’intermédiaire des arcades céphaliques du pancréas a
droite et de I’arteére pancréatique dorsale a gauche ;

- En cas d’oblitération isolée de I’AMI, la vascularisation du colon gauche est assurée
par l’arcade de Riolan (voie de dérivation du colon quand l'une des deux artéres
mésentériques est bouchée) et le rectum est irrigué par les artéres rectales moyennes et
inferieures, branche de I’artére iliaque interne ;

- Enfin, en cas d’oblitération des 3 troncs digestifs, la circulation splanchnique peut étre
reprise par des circuits extradigestifs :

* En amont : les artéres phréniques inferieures (qui irriguent 1’estomac), les branches
pariétales intercostales et thoraciques médianes (mammaires internes) ;

* En aval : le systéme iliaque interne, par 1’intermédiaire des artéres rectales moyennes

et inferieures rejoignant 1’artére rectale supérieure, terminaison de I’AMI.



IV. LES SUPPLEANCES CIRCULATOIRES DES ARTERES
RENALES :

Bien que I’artére rénale et ses branches soient des artéres terminales, il existe un réseau
de suppléance développé a partir :

- En haut : les arteéres diaphragmatiques et surrénaliennes ;

- En bas : les arteéres génitales et urétérales ;

- En arriére : les branches des artéres lombaires ;

- En périphérie : les artéres capsulaires issues des artéres précédentes et qui
s’anastomosent pour former le cercle artériel péri rénal.

En présence d’une obstruction du tronc artériel rénal, ce réseau permet le rétablissement

du flux artériel et le maintien de la viabilité de 1’organe.
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I. DEFINITION

La maladie de Behget est une maladie systémique dont 1’éthiopathogenie reste
énigmatique . caracterisée par une triade associant une aphtose buccale, une aphtose génitale
et une uvéite. Ces manifestations restent la base des critéres internationaux de classification ,
faisant partie des vascularites, regroupement légitime si 1'on tient compte de ses multiples

localisations viscérales et de la fréquence des atteintes des gros vaisseaux artériels et veineux.

I1. EPIDEMIOLOGIE : [4]

1-Prévalence :-

La prévalence de la M.B. est estimée de de 2 a 30 pour 100.000 habitants en Asie et de
80 a 370 pour 100.000 habitants En Turquie, en Europe et aux états unis elle est estimée
respectivement de 0,1 a 7,5/100.000 habitants ; Au Maghreb elle est de 110/100.000 habitants
en Tunisie. Or au Maroc elle est plus fréquente (plus de 900 cas entre 1977 et 2002). [5,6]

2-Age:
L'age intervient dans I'expression clinique et la sévérité de la maladie. En effet les
formes des sujets jeunes (<25ans) sont plus séveres que les formes tardives.
La MB est rare apres 60 ans c'une affection de 1'adulte jeune entre 20 et 30 ans.
quelques cas ont été rapportés chez l'enfant.

Au Maroc, la moyenne d'age d'apparition de la maladie est de 31,7 [6].

3-Sexe :
La maladie touche surtout le sexe masculin dont le sexe ratio (3H / 1F). Mais de degré
variable selon les pays et de nos jours, ce rapport semble s’inverser avec une prédominance
féminine caractérisée par un age de survenue tardif et une expression clinique moins

sévere.



III. NOSOLOGIE : [7]

La maladie de Behget est définie cliniquement, car son origine reste inéprouvé, et ne
possede pas de tests biologiques pour l'identifier. Ceci fait qu'elle est reconnue comme un
groupement symptomatique. Cependant ce groupement symptomatique se voit dans plusieurs
autres affections d'étiologie inconnue [8] c’est pour cela que certains parlent de syndrome de
Behget, non de la maladie de Bechet [9,10]. Donc les signes cliniques ne sont pas spécifiques
et tout peuvent se manifester dans beaucoup d'autres affections.

Plusieurs affections peuvent se rencontrer dans le tableau clinique de la maladie de
behcet donc il y a présence des problémes nosologiques, tels que le lupus érythémateux
disséminé et la poly chondrite atrophiant se ressemble avec la maladie de behcet dans |
aphtose buccale et 1 uvéite.

La maladie de Behget a été ¢galement décrite comme une connectivite dans le cadre
avec d'autres maladies systémique telle que la sclérose , le syndrome de Sjogren, elle peut
aussi s'associer a une spondylarthrite ankylosante , citons encore la maladie de Harada-Vogt-
Koyanagi par ses atteintes oculaires et méningées, la maladie de Takayasu par ses
manifestations systémiques surtout a la phase pré-occlusive comme proches de la maladie de

Behget.

IV. PHYSIOPATHOLOGIE ET ETIOPATHOGENIE

1-Prédisposition génétique
Initiée par les études observationnelles de la distribution géographique particulieére de la
maladie de Behget [11] et la dispersion catégorisée de son tableau clinique [12], la théorie
d’une prédisposition génétique a été corroborée par I’agrégation de la pathologie au sein des
familles de patients atteints de la maladie de Behget [ 13 ], avec une plus forte prévalence
chez les jumeaux homozygotes[ 14] et un début plus précoce chez la descendance[ 13]
.Dans ce sens, des enquétes ont permis d’identifier certains génes de susceptibilité. Leur

étendue réelle et leur implication dans 1’étiopathogénie de la maladie reste 1’objet de plusieurs
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sujets de recherches.

a) Genes HLA

eHLA B51

Son implication a été prouvée par Ohno en 1982 puis démontrée dans plusieurs
populations d’origine ethnique et géographique différentes. [15]

Le fait que la maladie de Behget soit associ¢e au méme allele HLA dans les différentes
populations serait en faveur d’une hypothése séduisante selon laquelle cette maladie se serait
développée dans les pays du pourtour méditerranéen et a travers 1’ Asie jusqu’au Japon,

Suivant la route de la soie qu’empruntaient les tribus nomades ou turques porteuses de
I’antigéne HLA B51 qui auraient ainsi été a I’origine de sa diffusion (effet fondateur). [16]

Chez les patients présentant une maladie de Behget, sa fréquence varie entre 40 et 80%
le long de la route de la soie, alors qu’elle n’atteint que 13% chez les Caucasiens des pays de
I’Ouest. [17]

Dans une méta-analyse colligeant 78 ¢études effectuées entre 1975 et 2007,
incluant4.800 cas de maladie de Behget et 16.289 témoins, le risque relatif de développer une
maladie de Behget sur un génotype HLA B51 était de 5,90. [18]

Malgré cette forte association, la contribution de ce géne a la susceptibilité génétique
globale de la maladie n’est estimée qu’a 20% [19], laissant émerger la question d’un
déséquilibre de liaison avec un ou plusieurs génes au sein du méme locus [19], et I’existence
potentielle d’un polymorphisme génétique de susceptibilité.

HLA B5101 représente le variant allélique majoritairement associé¢ a la maladie de
Behcet dans I’ensemble des populations étudiées (62-98%) suivi par HLA B5108 (10-30%)
[20].

Chez les Marocains atteints de la maladie de Behget, 1’allele B5102 marque une
fréquence de 16,1%, significativement supérieure a celle des témoins. Aucune autre étude
n’avait rapporté I’implication de ce géne auparavant. [21].

Prés d’un demi-siécle apreés I’hypothése de son implication, le rdéle exact de I’Ag
HLABS51 dans la pathogénese de la maladie reste incertain, mais il semble €tre a I’origine du

dysfonctionnement des neutrophiles et ’hyperréactivité des lymphocytes T observés au cours
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de la maladie de Behget [22]

I serait également rattaché a une atteinte et une évolution plus sévere de la maladie
[23]

e Autres génes HLA

Plusieurs autres alleles du CMH ont été associés a la maladie de Behget mais le
polymorphisme élevé de cette région génétique ne permet pas de leur attribuer avec toute
confiance la prédisposition a la maladie Behget, d’autant plus que les déséquilibres de liaison
avec le géne HLA B51 sont fréquents.

Parmi les geénes qui ont atteint une fréquence d’association significative avec la maladie
indépendamment de HLA B51, on retrouve les géenes HLA A26 dans les populations turque,
japonaise, grecque et taiwanaise[24], HLA B15 dans des séries marocaines [25]et HLABS5701
chez les Caucasiens [26] .

Une méta-analyse souligne aussi la fréquence d’association du gene HLA B27 avec la
maladie de Behget. [27] .

Avec moins d’ampleur et de signifiance, les génes HLA B2702 [ 27] , HLA B3901,
HLABS52 [28], HLA B56 [28], Cwl, Cwl4, Cw15, Cw16, HLA DRB104 et HLA DRB107 80

ont été invoqués [19] .

b) Génes proches du locus HLA

o Génes MIC

Dans cette famille de 5 génes (MIC-A a MIC-E), le géne MICA, centromérique de
HLA-B, semble étre associé a la MB. En effet, dans de nombreuses études, les
génotypesMIC-A009, MIC-A006, MIC-A6 TM ¢étaient fortement observés chez les patients
inclus [19]

A T’état basal, le locus MICA s’exprime a la surface des cellules intestinales et
thymiques, et en intracellulaire dans les kératinocytes, les cellules endothéliales et les
fibroblastes. A 1’occasion d’un stress, ces génes seraient rencontrés a la surface de plusieurs
types cellulaires (lymphocytes, monocytes et cellules endothéliales) et influenceraient
I’activation des lymphocytes T CD8+ ou NK dans le processus physiopathologique de la
maladie. [29].
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D’autres auteurs évoquent son rdle dans la médiation spécifique de la cytotoxicité des
lymphocytes T chez les seuls patients porteurs du géne HLA B51 en poussée de la maladie, et

le proposent comme facteur de risque génétique additionnel.

e Génes du TNF

Au cours de la derniére décennie, de nombreux chercheurs ont tenté d’élucider la
relation entre les génes du TNF et la maladie de Behget [76,81-85], suscitée par les
concentrations ¢levées de TNF-alpha retrouvées dans le sérum des sujets maladesi4 et la
capacité spontanée des monocytes et des lymphocytes du sang périphérique de ces patients a
sécréter une grande quantité de TNF-alpha et de TNF-beta [30]

Les études menées ont conclu a une association prévalente a la maladie de Behget de

I’allele TNF-1031C

e Autres génes

o Génes des IL

Des variantes alléliques du géne de I’IL-10 et un microsatellite situé entre les geénes
del’IL-23R et ’IL-12RB2 ont été les premiers composants génétiques associés a la maladie
de Behget en dehors du systéeme HLA. [31]

L’IL-10 contrebalance 1’effet pro-inflammatoire de certaines cytokines et inhibe la voie
de co-stimulation des lymphocytes T cytotoxiques et des macrophages [32]. Une diminution
de sa concentration sérique et de son expression monocytaire explique certains phénomenes
inflammatoires observés au cours de la maladie de Behget. [33, 34,35]

Le locus IL-23R-IL-12RB2 serait impliqué dans le développement, la différenciation et
I’activation des lymphocytes T. Il a été rattach¢ a la maladie de Behget au sein des
populations turque, et japonaise et iranienne [.31]

D’autres geénes codant pour des IL pro-inflammatoires ont également été associés a la

maladie de Behget, comme I’IL-1, I’IL-6, I’'IL-8, I’'IL-12, ’IL-17 et I'TL-18.[32]

e Géne ICAM (InterCellular Adhesion Molecule)

ICAM-1 est fortement exprimée dans les infiltrats inflammatoires des cellules
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endothéliales et périvasculaires des examens histopathologiques des 1ésions de la maladie de
Behget. Les geénes codant pour cette molécule ont fait preuve de leur association a la maladie
de Behget et pourraient contribuer aux phénomenes inflammatoires responsables des

dommages vasculaires qui lui sont attribués [36].

o Géne du facteur V et de 1a prothrombine

Compte tenu de la fréquence des complications thrombotiques de la maladie de Behget,
la participation de certains facteurs procoagulants dans la physiopathologie de la maladie a
fait ’objet de certaines investigations, malgré des conclusions peu convaincantes quant a leur
implication.

Une focalisation sur les génes du Facteur V Leiden et de la prothrombine, du fait de la
transmission héréditaire de certaines de leurs mutations dans les états d’hypercoagulabilité, a
révélé leur association a la maladie de Behget.[37] Les mutations 1691A et 4070G pour le
géne du facteur V, et 20210A pour celui de la prothrombine ont été validés dans plusieurs
groupes Ethniques [38], alors qu’elles n’ont pas été retrouvées dans certaines populations.[39]

Dans une méta-analyse excluant les séries turques, seul la mutation 20210A du geéne de

la prothrombine maintenait son association a la maladie de Behget [40] .

o Géne MEFV

La maladie de Behget présente des similitudes épidémiologiques et
anatomopathologiques avec la FMF, maladie génétique a transmission autosomique récessive,
associée a des mutations du géne de MEFV. Les deux maladies ont par ailleurs ont été
décrites en conjonction dans certaines séries. [41,42].

Supposant I’existence d’une composante génétique commune aux deux maladies, les
études réalisées ont en effet démontré que la présence de mutations du géne MEFV comme
M694V, serait un marqueur de susceptibilit¢é pour la maladie de Behget, et plus

particuliérement pour ses manifestations vasculaires. [102—-104] .

¢) Genes en dehors du systeme HLA

D’autres geénes en dehors du systéme HLA, notamment les génes de I’eNOS, du
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récepteur du TNF, du VEGF, de la glutathion-S-transférase, de la TAP, et le récepteur de la

vitamine D sont de potentiels candidats au polymorphisme génétique de la MB.

2-Facteurs environnementaux
L’hypothése d’un rdle de 1’environnement dans la survenue d’une MB repose en grande
partie sur la conviction qu’aucun facteur génétique de susceptibilité ne peut expliquer les
importantes disparités géographiques observées dans la fréquence de la MB, et qu’un facteur
étiologique pourrait se trouver dans les expositions spécifiques des populations ethniques les

plus touchées par la maladie.

a) Agents infectieux

Les données scientifiques ont longtemps considéré des infections virales et/ou
bactériennes comme facteurs étiologiques potentiels de la maladie de Behget, en supposant
que I’agent étiologique a été¢ véhiculé par les marchands le long de la route de la soie bien
qu’aucune transmission horizontale n’ait été¢ rapportée malgré une faible reproductibilité et
des résultats inconsistants , les chercheurs ont malgré tout proposé la contribution de certains

virus et bactéries a I’expression de la maladie.

v Infections virales

En 1937, H. Behget était convaincu de 1’étiologie virale de la maladie qu’il venait de
découvrir Plus tard, des physiciens ont prétendu avoir isolé¢ des particules virales dans les
liquides biologiques de patients concernés par cette pathologie. En mettant a part certains
virus n’ayant pas fait preuve de leur association comme les virus de 1’hépatite A, B et C,
I’EBV, le CMV et le parvovirus B19, I’exclusion virus de I’herpeés HSV-1 parait difficile. [43,
44.,45] Dans plusieurs séries, le taux d’Ac anti-HSV-1 et la présence de I’ADN de ce virus se
sont avérés significativement plus élevés chez les patients en phase aigiie de la maladie,
comparés aux sujets sains ou en rémission.[46]Dans une étude expérimentale, I’inoculation in
vivo du HSV-1 a induit des symptomes similaires a ceux rencontrés au cours de la maladie de

Behget, chez 30% des 258 souris inclues.[47 ] .
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v Infections bactériennes

.Les Ag streptococciques et leurs anticorps ont ét¢é mis en évidence dans la flore
bactérienne bucco-dentaire et les prélévements sérologiques des patients atteints de la maladie
de Behget.

Par ailleurs, plusieurs observations ont rapporté 1’exacerbation de la maladie aprés des
soins dentaires ou des tests d’hypersensibilité par injection intradermique d’extraits de
streptocoques [48], et un essai clinique randomisé prétend une réponse positive aux
traitements antibiotiques a base de pénicilline [49]

Chez les sujets malades, I’Ag KTH-1 de Streptococcus sanguinis peut activer les
lymphocytes T et engendrer la production de cytokines pro-inflammatoires, mais un profil de
sécrétion analogue est obtenu aprés une stimulation pas des extraits d’Escherichia coli, de
Staphylococcus aureus, de Klebsiella pneumoniae ou par des antigénes non-peptidiques
communs a des bactéries d’origine diverse des cas d’association aux mycobactéries, au
mycoplasme, a I’Helicobacter pylori et a Borrelia burgdorferii sont plus rares.[50]

Ces données suggerent que les lymphocytes T des patients atteints de la maladie
auraient une hyperréactivité aux antigénes bactériens plutot qu’une susceptibilité a une espece
bactérienne en particulier, ou encore que cette réponse immunitaire est le résultat d’une
réaction croisée avec d’autres molécules

b) Facteurs toxiques et autres facteurs environnementaux.

.Les données évaluant le role de facteurs environnementaux non infectieux dans la
maladie de Behget sont trés parcellaires.

Certaines d’entre elles évoquent que le tabagisme serait probablement impliqué dans
I’expression phénotypique de la maladie, mais I’interrogation quant a sa participation dans

L’¢étiopathogénie de la maladie persiste Paradoxalement, il s’agirait d’un facteur
protecteur selon une étude coréenne [51].

Des études ont révélé chez les patients présentant une maladie de Behget des
concentrations élevées de cuivre, de manganese et de zinc [ 52 ] et un faible taux de sélénium,
Puissant antioxydant qui intervient dans la neutralisation des radicaux libres. [53,54] Pour
supporter cette théorie toxique, une ¢tude expérimentale a induit chez les porcs ,apres

I’adjonction dans leur alimentation de certains composés chimiques comme le zinc, certains
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organophosphorés et organochlorés, ’apparition d’ulcéres buccaux, génitaux et intestinaux
avec des lésions cutanées.

Dans un autre contexte, deux études cas-témoins ont mis en évidence une association
entre un déficit en vitamine D et le risque de maladie de Behget,[55,56] mais 1’hypothése
d’une hypovitaminose D en tant que facteur étiologique semble difficile a concilier avec la

distribution de la maladie de Behget qui prévaut dans des régions a fort ensoleillement.

3-Anomalie de la réponse inflammatoire

a) Role des protéines du choc thermique

Les protéines du choc thermique (Heat Shock Proteins ou HSP) sont des antigénes
potentiellement initiateurs de la MB ou de ses poussées inflammatoires.

La protéine HSP-60 (60 kDas) s’exprime au sein des mitochondries. Dans des
conditions de stress comme une infection, une hypoxie, un traumatisme, une irradiation UV
ou encore une intoxication, elle subit une redistribution tissulaire et se localise a la surface
cellulaire, avec une préférence pour les cellules cutanées et de la rétine
Elle est surexprimée dans les lésions cutanées actives de la MB et par les leucocytes des
patients. [57] .

HSP-65 (65 kDas) d’origine microbienne, notamment streptococcique, présente une
homologie de séquence a 60 % avec HSP-60. La réponse des cellules T vis-a-vis des HSP
bactériennes pourrait entrainer secondairement, par réactivité¢ croisée, la prolifération de
cellules T auto réactives vis-a-vis des HSP humaines [58] et stimuler 'immunité innée en
agissant comme un signal danger. Une réponse inflammatoire rapide s’installe, avec la
production d’IL-6, IL-12, IL-15 et de TNFa, I’expression de molécules d’adhésion comme la
E selectine, VCAM et ICAM et une réponse immune de type Thl [59,60]

Des taux ¢levés d’anticorps anti-af-cristalline, une petite HSP, ont été trouvés dans le sérum
et le LCR des patients avec un neuro-Behget [61]

b) Réle de I’oxyde nitrique

L’oxyde nitrique (NO) est produit par 1’oxyde nitrique synthétase endothéliale eNOS,
exprimée a la surface des cellules endothéliales, en réponse a divers stimuli comme les

infections, certaines cytokines, I’IFNy ou les endotoxines.
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Plusieurs études ont montré que la MB était associé a un polymorphisme du génee NOS
[62,63] influencant la production de NO.

D’autres facteurs semblent intervenir dans la production accrue de NO, comme
I’augmentation du taux sérique du VEGF [64], du TNF [65], de la leptine [66] et de
I’homocystéine [67]. Envers cette dernieére, le NO aurait des propriétés inhibitrices qui
seraient limitées par une diminution de son taux sérique, comme rapporté dans certaines
études [68,69]

Paradoxalement, ’augmentation de ses concentrations dans le sérum [70], les
érythrocytes [71] le liquide synovial [72] et I’humeur aqueuse [73]a également été observée
chez les patients atteints de la maladie de Behget et serait corrélée a son activité [76] .

. Il induirait une vasodilatation défaillante qui participerait a la prédisposition des
patients aux thromboses artérielles [74].

. En intratissulaire, il activerait les PNN présents dans les 1ésions de la MB et inhiberait

leur migration. C’est aussi un médiateur majeur de I’inflammation de ’'uvée [75].

¢) Stress oxydatif et radicaux libres

Au cours de la MB et particuliecrement en phase d’activité, un déséquilibre entre
oxydants/antioxydants connu sous le nom de stress oxydatif, induit une production excessive
d’anions super oxydes (02-) et d’eau oxygénée (H202) a I’origine d’une décharge de
radicaux libres, médi¢e par des PNN dysrégulés et hyperréactifs, capables de produire des
dommages tissulaires [74].

L’activité des enzymes chargées de lutter contre ce stress comme la superoxyde
dismutase, le glutathion peroxydase, la N-acétyl transférase et la catalase est diminuée. Cette
diminution est corrélée a 1’augmentation de 1’activité de 1’adénosine désaminase (ADA),
marqueur d’activation des polynucléaires neutrophiles [76].

Par ailleurs, la concentration plasmatique d’antioxydants non enzymatiques comme les
vit A, C, E et le béta-caroténe semble étre plus faible chez les sujets présentant une MB

[77,78].
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4-Anomalie de la réponse immunitaire

a) Hyperréactivité des monocytes et des PNN

Les monocytes activés sécretent des cytokines pro-inflammatoires capables d’attirer et
d’activer les polynucléaires au sein des tissus comme I’IL-1, I'IL-6, I’IL-8 le TNFa et le
GMCSF [79,80].

En étudiant les marqueurs d’activation a la surface des polynucléaires, il a ét¢ démontré
qu’il existe chez les patients atteints de maladie de Behget un état de préactivation, vu la
rapidité avec laquelle s’installent les 1€sions.

.En effet, les neutrophiles des patients atteints de MB sont a 1’origine de la réaction
inflammatoire ; ils expriment des récepteurs d’activation, des protéines d’adhésion, des
récepteurs de chimiokine (CXCR2), produisent des radicaux libres en exces et ont une activité
phagocytaire accrue. [81].

Le role fondamental des polynucléaires neutrophiles au sein des 1ésions de la MB a
poussé certains auteurs a traiter les patients par leukaphérese pour les dépléter en neutrophiles

et en monocytes. [82].

b) Réle des lymphocytes T

Au cours de la MB, les LT expriment des marqueurs d’activation comme CD29 etCD69
dans le sang périphérique et dans les tissus. Ils induisent la production par les lymphocytes
CD4+ et CD8+ de cytokines pro-inflammatoires comme 1I’IL-2, I’IFNy, I’'IL-6, I’'IL-8, I’'IL-12
et le TNF dont les concentrations sériques se sont révélées élevées chez les malades de
Behget.

Au niveau des sites 1ésés, et les LT sont guidés par les chémokines exprimés par leurs
homologues, comme la MCP-1, produite en grande quantit¢ dans les Ié€sions
cutanéomuqueuses de la MB [83].

Dans le sang périphérique, I’augmentation du nombre des LTh-1 est corrélée a I’activité
de la maladie et provoque une infiltration des tissus [70].

En intratissulaire (peau, tube digestif), les lymphocytes T activés persisteraient plus
longtemps au sein des Iésions par 1’expression d’un polymorphisme génétique et seraient

résistants a la mort cellulaire programmée Fas-dépendante [84]
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D’autre part, P’activité cytotoxique des lymphocytes T et des lymphocytes NK est
augmentée au cours de la MB, avec un pourcentage ¢levé dans le sang et ’humeur aqueuse.

Cette population cytotoxique parait spécifique des uvéites de la MB car elle n’est pas
retrouvée chez des patients avec une uvéite d’autre origine [85—-87]

Une hypotheése séduisante établie par une étude japonaise mérite d’étre confirmée sur de
plus grandes séries de patients. Elle consideére que la cible des LT cytotoxiques pourrait tre
un peptide MIC, présenté au sein d’une molécule HLA B51 par une CPA [88]

La réponse cytotoxique contre 1’antigéne formé par le MIC et le HLA-BS1 serait a
I’origine des lésions et de la pérennisation de I’inflammation Enfin, la sous-population
lymphocytaire Tyd subit une activation au contact des antigénes bactériens et des lipides

présentés par les molécules MICA15

¢) Role des cellules endothéliales

Une activation dysrégulée des cellules endothéliales, bouleversant 1’intégrité de la paroi
et de la lumicre vasculaire, est clairement établie chez des patients présentant une maladie de
Behget [90,91]

Des anticorps anti-cellules endothéliales sont communément présents au cours du
Behget avec ou sans atteinte vasculaire. Ils induisent une surexpression ICAM-1 et une
activation des cellules endothéliales

D’autre part, certains peptides natriurétiques, dont la fonction et d’assurer I’homéostasie
vasculaire, ont une faible concentration sérique chez les patients atteints de la maladie de

Behget ; celle du CNP serait attribuée a la dysfonction endothéliale

d) Antigéne S rétinien

Parmi les auto-Ag potentiellement impliqués dans la maladie de Behget, I’Ag S rétinien
semble étre en cause pour les manifestations ophtalmologiques.

Chez les patients présentant une uvéite, notamment celle de la maladie de Behget, une
hyperréactivité des lymphocytes T envers I’Ag S rétinien a ét¢ démontré.

Cette immunisation s’explique par une réactivité croisée envers cet Ag et certains

peptides HLA séquentiellement homologues, particuliérement pour les types HLA B51 et B27
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e¢) Immunité humorale

Chez les patients atteints de la maladie de Behget, les lymphocytes B expriment
plusieurs marqueurs d’activation, alors que leurs taux sériques respectent les valeurs usuelles
[92]. Cette contradiction pourrait s’expliquer par une redirection abondante des cellules B
vers les tissus affectés [93]

D’autre part, des complexes immuns circulants de type Ag-Ac ont été détectés chez des
patients malades.

Les anticorps anti-cellules endothéliales sont associés a I’existence d’une atteinte
ophtalmologique active ou de 1ésions de thrombose vasculaire aigué. Ils favoriseraient la
réponse inflammatoire en augmentant I’expression des molécules d’adhésion a la surface de
I’endothélium vasculaire

Dans la maladie de Behget, leur cible antigénique est une protéine qui intervient dans la
fibrinolyse :

L’a-enolase. Des auteurs rapportent ¢galement la présence d’anticorps anti- a-enolase
dans la maladie. [94]

Chez un quart des sujets présentant une uvéite postérieure dans le cadre d’un Behget,
des anticorps anti-alpha-tropomyosine ont été détectés. [95.]

Enfin, plusieurs cas de Behget néonatal transitoire ont été observés chez les enfants
issus d’une grossesse menée dans le cadre d’un Behget maternel, suggérant le passage
d’anticorps maternels behgetogénes chez le feetus et supportant 1’implication de facteurs

humoraux.[96-98]

5-Concept physiopathologique actuel de la maladie de Behget
Malgré le mystere qui plane sur 1’étiopathogénie de la maladie, plusieurs études
s’accordent a impliquer des facteurs génétiques, infectieux et environnementaux, des
mécanismes immunologiques, des anomalies des cellules endothéliales et de certains facteurs
de coagulation.
Les mécanismes physiopathologiques, mal €lucidés, seraient en faveur d’une réponse

inflammatoire inadaptée et un dysfonctionnement du systéme immunitaire déclenchés par un
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agent infectieux ou environnemental survenant sur un terrain génétiquement prédisposé.

V. LES MANIFESTATIONS CLINIQUES NON VASCULAIRES DE LA
MB

La maladie de Behget est une vascularite qui évolue par poussées et qui se caractérise
par ses aspects divers, notamment cutanés, articulaires, vasculaires, neurologiques et
oculaires. Avant d’entamer notre étude, rappelant les différentes manifestations de la MB et
quelques notions sur le traitement .

Les manifestations générales de la maladie de behcet sont rares telles que la fievre est
rarement présente et doit alors faire rechercher une atteinte vasculaire notamment artérielle

sous-jacente.

1-Atteinte cutanéomuqueux

Elle est importante a révéler car sa présence permet un diagnostic de certitude.

Ces manifestations peuvent €tre associées avec autres €léments systémiques, elles
peuvent &tre mal présentées par le patient. Lorsqu’elles sont absentes, un diagnostic de
certitude impossible, ou un retards de diagnostic [99].

1.1. Les aphtes buccaux

Treés fréquents et classées dans les critéres internationaux ; se sont des ulcérations
douloureuses . parfois précédées d’une vésicule éphémere ; les bords en sont limite , le
contour est inflammatoire . Il se localise dans la face interne des joues, les gencives, la langue.
IIs peuvent étre déclenchés par I’alimentation, le stress, les traumatismes buccaux.

L’évolution se fait vers la guérison. Le nombre et la taille de | aphtose qui caractérise

L’aphtose systemique.

1.2. Les aphtes génitaux

IIs siegent sur les bourses chez ’homme, plus rarement sur la verge ou dans 1’urétre ;
trés évocateurs de la maladie de behcet.

Chez la femme, ils siegent sur le col, le vulve ou le vagin. Ce sont des aphtes

douloureux parfois disséminés ou latents. Les aphtes génitaux laissent des cicatrices apres la
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guérison qui permet un diagnostic rétrospectif, donc un examen gynécologique au spéculum
est indispensable.

Parfois les aphtes peuvent siéger sur 1I’estomac, la marge anale et sur 1’cesophage et au
niveau de I’intestin.

1.3. La « pseudo folliculite »

C’est une pustule non centrée par un follicule pileux caractéristique de la maladie de

Behcet.

1-4 : Les autres manifestations cutanées
Erythéme noueux

Papules

Vésicules

Pustules

Purpura

2-Atteinte articulaire :

Il s’agit d’arthralgies et/ou d’oligoarthrites inflammatoires peuvent étre précoce ou
inaugurale et généralement fixes, siégeant aux grosses articulations genoux ou chevilles. Les
petites articulations sont rarement concernées. Elles sont non destructrices et récidivante. Les
formes poly articulaires sont rares. Les radiographies sont normales parfois des érosions
ostéocartilagineuses [102] ou de pincements. La ponction articulaire met en évidence un
liquide, inflammatoire, riche en cellules, notamment les polynucléaires.

L’IRM montre un épanchement hypersignal avec épaississement synovial.

L’histologie, , met en évidence une hyperplasie de la couche bourdante villeuse et des
nécroses de la surface, une sclérose du tissu sous-jacent , avec un épaississement des parois
vasculaires et thromboses, et infiltration inflammatoire péri vasculaire qui explique la

vascularite [103, 104].

3-Atteinte musculaire :
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Elle s’exprime essentiellement par des myalgies prédominant aux muscles proximaux
parfois diffuse, et une myosite est possible [108] Elle est rare mais indiscutable et peut
s’associer aux manifestations articulaires. Les formes localisées peuvent se manifeste comme
une thrombophlébite [109,110, 111]. A TPexamen, on peut noter des tuméfactions
douloureuses [113].

La biopsie montre une infiltration par des cellules inflammatoire mono- et polynuclées.
Et une dégénérescence des fibres musculaires avec la créatine phosphokinases (CPK) sont

non ¢élevées [114 115116 ]

4-Atteinte oculaire :

Elle peut étrenner la maladie et conditionnent le pronostic fonctionnel, Elle se
caractérise par des poussées récidivantes d’inflammation endo-oculaire avec une destruction
progressive du tissu rétinien [117] d’autant que la bilatéralisation des 1ésions peut étre rapide,
Les chambres antérieure et/ou postérieure de 1’ceil peuvent étre touchées.

L’uvéite antérieure a hypopion révele la maladie de behcet, elle peut maintenant étre
mesurée concretement par le Laser Cell flare meter. Et évolue particulierement aux synéchies
cristalliniennes et a I’hypertonie oculaire cette atteinte régresse rapidement.

Lorsqu’il s’agit d’une uvéite postérieure caractérise par une vasculites occlusives et
nécrosantes associ¢es a un Tyndall vitréen. Au fond d’ceil ces vasculites sont révélé par un
engrainement blanchatre cedémateux périveineux puis péri artériel visible .

A I’angiographie montre des obstructions et des dilatations capillaires avec des fuites.

Un cedéme rétinien avec des hémorragies montre les lésions occlusives. Avec une
prolifération néovasculaire prérétinienne dans le cadre d’une complication ischémique
extensive.

Ainsi que Le vitré devient durcit se rétracte et perd sa transparence, ayant tendance a
tirer sur la rétine qu’il peut déchirer.

D’autres lésions oculaires mais reste rare : aphte conjonctival, épisclérite, kératite.

Ces atteintes oculaires de pronostic sévere. Et régressent sous traitement

L’évolution de ces lésions se caractérise par des poussées qui peuvent donner des

complications tel que cécité par atteinte du segment postérieur, cataractes, et hypertonies

24



oculaires
La cécité survenait dans 1’estimation de 50 % des cas dans les 5 ans suivant le premier
signe oculaire.
La prise en charge est basée sur 1’utilisation d’un traitement médicale :
corticothérapie et immunosuppresseurs avec un suivi régulier pour diminué

I’incidence.

5-Atteinte neurologique

Se manifester par des paralysies du nerf optique avec un cedéme papillaire avec une
baisse de 1’acuité visuelle et une atteinte du champ visuel. Thrombose veineuse intracérébrale
entraine une hypertension intracranienne,

Les manifestations neurologiques de la maladie surviennent apres une papillite et qui se
manifeste dans les 10 ans suivant le premier symptome.

La séquelle fonctionnelle de I’atteinte neurologique qui caractérise la gravite de la
maladie et variable selon le contexte soit aprés un sevrage des traitements ou apres plusieurs
années d’évolution de Iésions cutanéomuqueuses.

Les manifestations générales se définissent par les méningo-encéphalites dans contexte
fébrile et des céphalées, en raison des paralysies des nerfs craniens et les signes pyramidaux.

Les nerfs périphériques peuvent étre touchés tel que le nerf VII et le VIII [118].

Les manifestations psychiques se révéler soit dans le cadre des effets de la
corticothérapie ou des conséquences socioprofessionnelles d’une maladie chronique
invalidante.

L’évolution vers la régression de la symptomatologie sous traitement médicale
corticothérapie et immunosuppresseur de la maladie, témoignant d’une relation de cause a
effet.

La ponction lombaire dans le cadre d’une hypertension intracranienne qui coincide le
plus souvent des thromboses veineux intracranien riche en lymphocyte avec une
hyperproteinorachie et la pression intracranienne ¢levée.

La TDM cérébrale est peut spécifique, par contre I’imagerie par résonance magnétique

(IRM), montre des hypersignaux diffus trés évocateurs [119],
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Aprés le traitement, les hyper signaux persistent parfois s’atténués, ce qui permet un
diagnostic rétrospectif [120].
Les lésions neurologiques contiennent trois altérations :
° Une vascularite par une infiltration périvasculaire des cellules inflammatoires et
une méningoencéphalite.
e Des thromboses vasculaires des vaisseaux de moyens et de petits calibres avec
des nécroses autour d’elles et des foyers de ramollissements.

e Démyélinisation et altération neuronales.

6-Atteinte pulmonaire
Ce caractérise par une infiltration des cellules inflammatoire dans les régions
perivasculaire qui peuvent se manifeste cliniquement soit par une pleurésie ou une par
hémoptysies.
D’abord il faut éliminer une pathologie vasculaire pulmonaire, embolique ou une

surinfection favorisée par les traitements.

7-Atteinte rénale
Elle est rare au cours de la maladie touche surtout les glomérules par une infiltration et
prolifération ou de dépdts amyloides [121].
la ponction biopsie rénale a pu mettre en évidence des dépdts mesangiaux

extramembraneux et une infiltration des artéres interlobulaire

8-Atteinte cardiaque
Elle touche les trois couches [122] :
la myocardite qui explique les troubles du rythme .
valvulopathie et endocardite avec de thrombus intracavitaires [123; 124] ;
Les péricardites associées avec une coronaropathie peuvent étre fugace, récidivante.
L’atteinte coronaire et une infarctus de myocarde a cause des anévrismes et thromboses
des artéres coronaires, qui expliquent la mort subite dans le cadre de la maladie de behcet.

Des anomalies de la microcirculation ont pu étre décrites des pétéchies, dystrophie
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capillaires....

9-Atteinte gastro-intestinale
Un ensemble des Iésions intestinale qui peuvent étre similaire avec des autres maladies
inflammatoires comme les MICI et la maladie de crhone dans le tableau clinique :
rectorragies , diarrhée , ballonnement , nausées , anorexie et éructations
dans le plan radiologique se caractérise par des €épaississements des plis muqueux
et des dilatations intestinales surtout I’intestin gréle.

sur le plan endoscopique ou histologique reste non spécifique .

10-Atteinte génitale
Entre dans les critéres internationaux de diagnostiques la maladie de behcet et c’est un
facteur de mauvais pronostic dans le cadre des poussées d'épididymite et d’urétrite liée a des

aphtes uréthraux.

VI. MANIFESTATIONS VASCULAIRES DE LA MB

Considérée parmi les atteintes trés particuliéres touche surtout le sujet jeune de sexe
masculin dans un tableau de facteur de risque non vasculaire tel que le tabagisme tres
fréquemment associer, ces lésions vasculaire trés évocatrices de la maladie de behcet [125].
L’atteinte vasculaire peut étre survenue dans un contexte fébrile et inflammatoire, rarement
rencontré dans la MB en dehors de cette circonstance.

I'expression clinique de l'atteinte vasculaire différencier selon la gravite [126].

1-Atteinte veineuse

Dans le cadre des thromboses veineuses profondes surviennent dans pres de 30% des
cas et les thromboses veineuses superficielles migratrices et fugaces [127-128].

Surtout au niveau des veines iliaque, fémorale, veines cave supérieur et inferieur.se
manifeste soit sous forme emboligéne ou des thrombophlébites idiopathique a cause des

phénomenes inflammatoires pariétaux. [129-130].
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dans des cas particulier Iatteinte veineuse peut étre localise au niveau des veines
cérébrale révélé par un tableaux clinique stéréotypée : céphalées a cause de 1’augmentation
de la pression intracraniennes tel que LCR supérieur a 16 cm d’eau avec un cedéme papillaire
bilatéral parfois associé¢e a d’autres signes neurologiques comme des déficits locaux ou des
convulsions.

Les thromboses veineuses cérébrale responsable a des méningo-encéphalites dans un
tableaux neurologique observes. [131]

L’imagerie par résonance magnétique associées a 1’angiographie permet de visualise les
complications vasculaire cérébrale et optique [132], I’évolution par pousse privilége le risque
de cécité par atrophie du nerf optique suite a I’cedéme papillaire

L’utilisation des anticoagulant avec la corticothérapie permet de diminue le risque de
cécité.

La thrombose de la veine cave inferieure VCI souvent associée a la thrombose de la
veine porte et entraine une hypertension portale [133-134].

qui se succede vers la veine fémorale, iliaque, peut étre isolée sans d autre signe associe.

thrombose des veines rénale reste rare [135-136].

les malformations vasculaires congénitales comme la duplication de la VCI peuvent
favorisée la thrombose vasculaire. [137].

Le syndrome de Hughes Stoven lorsqu’il y a une association des thromboses de la VCI
Et des anévrismes des artéres pulmonaires.

Les thromboses de la veine cave inferieur VCI fréquemment associée avec la thrombose
de la veine cave supérieure VCS [138,139].

cliniquement se manifeste par des douleurs thoraciques, la fievre, céphalées, parfois
épanchement pleural exsudatif ou transsudatif parfois chyleux [142-143].

et peut-&tre asymptomatique. [140-141].

Syndrome de Budd-Chiari(SBC) ou thrombose des veines sus-hépatiques se manifeste
par une ascite, une hypertension portale, avec ou sans altération du bilan hépatique. [144,
145].

Les thromboses des veines sus-hépatiques entrainent une insuffisance hépatique aigue

[152, 153, 154] augmente le pronostic vitale qui est estimée a 25 % [156 157].
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Le traitement base sur le traitement médicale et chirurgicale tel que I’utilisation de
colchicine  streptokinase, 1’héparine et colchicine [158] avec la mise d’une dérivation
mesenterico-cave [160-161] porto-cave [162] ou prothése sus-hépatique [163].

Les autres localisations sans moins fréquente tel que thrombose des sinus caverneux

[166], veines cesophagiennes [164], veine mésentérique [165].

2-Atteinte artérielle :

Elle est tres rare et de diagnostic clinique sous-estime mais 1’atteinte de pronostic sévere
dans I’importance de chercher la maladie de behcet devant toute artériopathie inflammatoire.

tous les artéres peuvent étre touches, avec une prédominance pour l'aorte abdominale et
les arteres pulmonaires [167-168].

L’atteinte artérielle survient surtout apres I’atteinte veineuse apres 3 a 8 ans de début de
la maladie parfois les deux sont associées en parle d angio-behcet. Avec une prédominance
masculine dans 80 % d’hommes.

L'atteinte artérielle se manifeste par des thromboses, des sténoses et/ou des anévrismes,
diversement associés. L'expression clinique est, variable selon le vaisseau et le type d'atteinte.

Une claudication d’effort et la circulation collatérale dans le cadre de la maladie de
behcet peuvent révéler un thrombose artérielle dans un tableau d occlusions [169-170], mais
peuvent étre asymptomatiques.

. L'atteinte des artéres distales a pu entrainer des infarctus, voire des gangrénes [171-
172]. La reconnaissance de l'atteinte et le diagnostic de MB sont souvent tres retardés [173,
174, 175].

Les anévrismes artériels sont de mauvais pronostic car il y a le risque de rupture.La
douleur est le symptome qui révele 1’atteinte anévrismale et leur caracterisque se différencier
selon le siege et I’étendue peut étre mal interprétée surtout dans les anévrismes aortique, les
autres signes tels que des lombalgies, des douleurs digestives, la fievre dans le cadre d’un
abces, un hématome, parfois des découvertes au cours de L’opération [176].

L’angio-IRM [178, 179] ou I’angioscanner [177] se sont les examens paracliniques
Indispensable pour le diagnostic et le suivie médicochirurgical.

L'atteinte des artéres pulmonaires méritent d'étre détaillés par les examens
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complémentaires [180] dans I’ensemble des symptomatologies : dyspnée d'effort, la survenue
d'hémoptysies souvent répétitives, abondantes [181] une radiographie thoracique montre des
opacités arrondies parahilaires, souvent bilatérales, des opacités distales, une réaction
pleurale.

Ces opacités sont confondues avec les opacités des métastases pulmonaires, des kystes
hydatiques ou des adénopathies médiastinales.

L'angiographie pulmonaire ou l'angioscanner [182] permet d’identifier les anévrismes
pulmonaires, méme ceux de petite taille non visibles sur les radiographies standard et/ou les
thromboses [183].

Le traitement est base sur 1’exérése chirurgicale de 1’anévrisme ou une
anevrysmographie bilatérales [, 184] .

lorsque les anévrismes sont nombreux en peut utiliser 1’embolisation par la mise en
place de corps étrangers la méthode de coil .

le traitement médicale base sur I’utilisation des corticoides, immunosuppresseurs,
antiagrégants ou des anticoagulants pour diminue le taux d hémoptysies persistantes [89, 94].

L'anticoagulation ou l'anti-agrégation sont aussi efficace [95], dans le cadre
d'hémoptysie fatale.

Le traitement est toujours adapté selon la taille, le type des 1ésions et des antécédents
hémorragiques.

L'atteinte des artéres cérébrale est trés rares et peut étre évoquée dans un tableau
d’hémiplégie fugace ou une hémorragie sous durale, des thromboses et anévrismes artérielle
cérébrale sont aussi décrits [185] .

Les artéres a destinée digestive sont exceptionnellement touchées ; surtout 1’atteintes
des arteres hépatique, de la mésentérique supérieure , splenique , tronc coeliaque .

Le traitement est médico-chirurgicale en tient compte pontages de préférence a une

prothese synthétique (PTFE de préférence au Dacron 186]
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VII. TUDE PARA CLINIQUE :

1-La biologie

La biologie est peu spécifique pour pose le diagnostic.

Le bilan inflammatoire qui caractérise la maladie de behcet tel que CRP et VS ¢élevée
mais variable selon le malade, avec une hyperleucocytose a prédominance des polynucléaire
neutrophile au cours des poussées,

Les immunoglobulines totales sont élevées a prédominance des IgA. Il a un intérét
surtout pronostic.

2-L’histologie :

Montre une vascularite avec une infarctus surtout veineuse, dans la biopsie cutanée il y
a une infiltration des dépdts d’immunoglobulines et des compléments en perivasculaire.

L’augmentation de I’expression des lymphocytes T gamma-delta peut s’observer aprés
exposition de lymphocytes en culture a des peptides issus de la protéine de choc thermique. Si
ces données se confirment, on pourrait enfin disposer d’un test diagnostic.

Certains auteurs recommandent un bilan annuel systématique comportant:

Un examen ophtalmologique, une radiographie du thorax et un écho doppler aortique
afin de dépister les complications qui mettent en jeu le pronostic fonctionnel et vital qui sont

I’atteinte oculaire et les 1ésions anévrismales.

VIII. DIAGNOSTIC

Le diagnostic de la maladie de Bechet est loin d’étre aisé. Il est essentiellement clinique.
Par conséquent, il y a beaucoup des criteres diagnostics sont apparus dans ces derniéres
années. Le groupe international d’étude sur la maladie de Behget a retenu les criteéres

suivants :
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+ Aphtose buccale récidivante
— 3 types: majeur; mineur; herpetiforme
— = 3 pousséesfan
— observée par un médecin ou le patient

+ au moins dewx des critéres suvants:

+ Ulcérations génitales récidivantes ou Iésions
cicatricielles
— observées par un médecin ou le patient

+ Lésions oculalires
— uveite antérieure, uveite posterieure, hyalite a la lampe a
fente ou vasaulite rétinienne observées par un ophtalmologue

» Lésions cutanées
— erytheme noueux, pseudofolliculite, lésions papulo-pustu-
leuses ou nodules acnéiformes observés par un mededn
en dehors de I'adolescence ou d’'un traitement corticoide

+ Test pathergique cutané positif
— lu par un medecin aprés 24-48 heures

Le diagnostic est positif lors de 1’association du critére majeur et deux critéres mineurs.

Cette classification est sensible dans 91% et spécifique dans 96%.

Toutefois cette classification exclut les patients non porteurs d’aphtes buccaux alors
qu’ils représentent selon certaines études, 3% des patients atteints de la maladie de Behget
.Une ¢étude iranienne menée par Davatchi a proposé des modifications des critéres
internationaux pour améliorer leur sensibilité sans trop altérer leur spécificité. D’une part,
I’aphtose buccale n’est plus considérée comme une condition au diagnostic et d’autre part,
les manifestations oculaires sont cotées a Deux point au lieu d’un seul point.

Et ces critéres internationaux modifiés sont :
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Aphtes oraux | point {obligatoire)

Aphtes génitaux ? points
Lesions cutanées | point
Atteintes oculaires 2 points
Test pathergique positif | point

Diagnostic dés 3 points
Sensibilité 94,8%, spedfidte 91,8%

Le diagnostic de la maladie de Behget est posé si trois points ou d’avantage sont
totalisés. Cette  modification a permis un gain de sensibilité de 10 % mais au dépend d’une
perte de spécificité de 3%

En pratique courante, et en considérant un patient donné, il faut rester  critique vis-a-
vis de ces critéres. Ils ne tiennent en particulier pas compte de la présence de plusieurs
manifestations cliniques fréquentes et importantes de la maladie de Behget, et en particulier
des manifestations articulaires, neurologiques et digestives. Il ne nous arrive donc pas
rarement de considérer qu’un patient a une maladie de Behget, méme s’il ne présente pas les
criteres requis dans les classifications mentionnées ci-dessus, en tenant compte d’autres

manifestations cliniques évocatrices de cette affection.
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IX. TRAITEMENT

1-Buts
I-Améliorer les symptomes.
2-Maintenir longtemps la rémission.

3-Prévenir les complications.

2-Moyens et indications :

En cas d’atteinte cutanéo-muqueuses et/ou articulaire, on recommande : La colchicine
(1 a2 Cp/j) qui joue particulicrement un role préventif sur les poussées.

Les autres alternatives sont : La disulone (50 a 100 mg/j) dont I’efficacité reste discutée
et le thalidomide (100 mg/j) qui peut étre particulierement indiqué en cas d’aphtoses
récidivantes invalidantes.

En cas de lésions cutanées surinfectées, un appoint thérapeutique par une
antibiothérapie adaptée et des soins locaux avec une corticothérapie a des faibles doses (10 a
15 mg/j de prednisone) peuvent-Etre nécessaire.

En cas d’atteinte sévere oculaire, neurologique ou vasculaire, une prise en charge
multidisciplinaire seras nécessaire (collaboration interniste - ophtalmologue- neurologue —
vasculaires). Elle comporte :

-Une corticothérapie par voie générale avec des doses initiales de 1 mg/kg/jour per os
ou un bolus de méthylprednisolone a raison de 1 g/j en 1V pendant 3 jours. La poursuivie aux
doses d'attaque se fait pendant 6 semaines puis a diminuer selon les modalités habituelles (1 a
2 ans). Le sevrage en corticoides expose aux rechutes et une corticothérapie d'entretien (5 a
10 mg/j) seras préférable.

-Un traitement immunosuppresseur qui facilite le sevrage cortisonique. Il est indiqué
exclusivement dans ces formes séveres et les molécules les plus souvent utilisées sont: La
Cyclophosphamide (bolus IV mensuels : 750 mg a 1gx 1 an) ou I’ Azathioprine (2,5mg/kg/jx
4 a5 ans).

-Un traitement anticoagulant encas de thrombose.

-La chirurgie vasculaire qui sera discuté devant les anévrismes. Elle nécessite des

précautions particuliéres notamment un traitement médical préopératoire.
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I. DEFINITION

Un anévrisme se définit comme une dilatation permanente localisée, segmentaire, avec
perte du parallélisme des bords, d'une artére dont le diametre est augmenté d'au moins 50 %
par rapport a son diametre normal. Il peut étre secondaire a plusieurs étiologies notamment a
certaines vascularites dont la maladie de Behget.

Au cours de la maladie de Behget, I’atteinte anévrismale constitue la complication
artérielle la plus fréquente. Elle touche particulierement le sujet jeune de sexe masculin. Sa
survenue peut €tre inaugurale révélant ainsi la maladie.

Elle est consécutive a une inflammation du média, de I’intima et des vasa vasorum
occasionnant une faiblesse pariétale et donnant ainsi un aspect d’aphtes artériels.

De ce fait, elle constitue une véritable urgence thérapeutique dont le traitement est plus

souvent chirurgical encadré par un traitement médical.

II. HISTORIQUE

Le premier cas d’anévrisme artériel a été décrit par Vésale dés 1595, elle était de
localisation aortique.
Le premier cas d’anévrisme comme manifestation vasculaire de la
Maladie De Behget a été observé chez un homme de 38 ans par

Mishima en 1961, Puis par Mounsey en 1965 et par Hills en 1967

III. EPIDEMIOLOGIE

Depuis, plusieurs cas sont répertoriés dans la littérature.
1-Prévalence

La prévalence de I’atteinte anévrismale au cours de la maladie de Behget est rare. Elle
est estimée, par une étude marocaine a propos de 1572 cas de MB 1980 et 2015, a 2,35 %.

Cette prévalence, comme celles des autres complications artérielles de la MB reste,
selon I’étude autopsique de Lakhanpal et al a-propos de 170 patients, sous-estimée : 57
patients avaient une atteinte artérielle soit 34 % des cas.

Elle présente généralement plus que la moiti¢é des complications artérielles: Sur 94

Vaisseaux touchés dans la série de Park et al, le pourcentage d’anévrisme était de 65%

36



b-Age et sexe:

L’atteinte anévrismale au cours de la MB est plus fréquente chez les sujets de sexe
masculin. Elle touche dans 80% des cas I’homme et apparait en général vers la 3¢éme ou la
4¢me décade.

Selon la méme étude marocaine suscitée : 86% des patients masculins dans 1’age moyen

¢taient de 32 ans (les extrémes sont 17 ans et 54 ans)

IV. ANATOMIE PATHOLOGIQUE :

1-Siege :

L’atteinte anévrismale peut concerner tous les territoires artériels, mais les localisations
aortiques reste les plus fréquentes suivies des localisations fémorales puis pulmonaire.

C’est une atteinte qui est souvent plurifocale. L’association de plusieurs anévrismes
artériels est habituelle dans la maladie Behget. Une étude japonaise, dans ce sens, a montré
que les anévrismes étaient multiples chez 36% des patients ayant des anévrismes dans le cadre
de maladie de Behget.

2-Histopathologie:

L’atteinte artérielle semble due a une vascularite des vasa vasorum, qui entraine la
fragmentation et la rupture du média, aboutissant a la constitution d’un anévrisme

Ou bien a la perforation responsable alors d’un faux anévrisme.

A travers des cas publiés, de telles 1ésions pourraient étre considérées comme des aphtes
de la paroi artérielle résultant d’un phénomene pathergique comparable a celui constaté dans
les Iésions cutanéo-muqueuses.

A T’examen anatomo-pathologique, on peut mettre en évidence de petits manchons
lymphoides autour des vasa-vasorums avec une sclérose de 1’adventice, une sclérose
importante du média dissociant profondément les lames ¢€lastiques et peuplées de quelques
lymphocytes, de quelques neutrophiles et de fibroblastes.

Le role favorisant du tabac est souligné également dans quelques études, mais le

mécanisme physiopathologique en cause est encore mal élucidé.
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V. DIAGNOSTIC

1-Le diagnostic positif :
1.1. Le début:

Le début est souvent tardif. Le délai moyen de la survenue de I’atteinte anévrismale est
de 7,2 ans par rapport aux premiers signes avec des extrémes allant de 2 a20 ans.

Parfois, le début est brutal et inopiné. La maladie de Behget sera diagnostiquée a
I’occasion d’une complication anévrismale.

1.2. Les circonstances de découverte :

LES FORMES ASYMPTOMATIQUES :

Elles sont de découvertes fortuites a I’occasion d’un examen radiologique systématique
ou devant la constatation d’une masse battante lors d’un examen clinique complet. Quelques
cas furent ainsi des découvertes opératoires.

LES FORMES SYMPTOMATIQUES :

L’atteinte anévrismale au cours de la maladie de Behget est souvent peu
symptomatique. Elle peut étre révélée, selon sa localisation, par des signes trés variés : des
douleurs abdominales ou lombaires, une fievre, des douleurs thoraciques, des hémoptysies ou
une claudication voire des signes ischémiques des membres inférieurs (ulcéres voire
gangrénes), et plus rarement par des céphalées ou des signes neurologiques focaux
(convulsions et hémiplégie).

Parfois, le diagnostic peut étre plus délicat devant des lombalgies ou des douleurs
abdominales évoquant surtout une origine digestive.

Un syndrome inflammatoire est noté chez environ 85 % des patients.

N-B : Le caracteére douloureux d’un anévrisme doit faire évoquer toujours un syndrome
de fissuration et craindre, par conséquent, une rupture imminente ; le malade doit étre dirigé
d'urgence vers un centre spécialisé de chirurgie vasculaire ou une angio-TDM sera réalisée
sans délai.

1.3. Les examens complémentaires :
 L’¢écho doppler :
Elle constitue I’examen diagnostique primordial car c’est un examen trés rapide et non

invasif, et peu couteux avec précision diagnostique de 95%.
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Elle permet de mesure le diametre de I’anévrisme ainsi que le diagnostic d’une

rupture dans la veine cave inférieure ou les veines iliaques en cas d’atteinte aortique.

e[ ’angioscanner :

C’est I’examen de référence. Il précise avec exactitude les diametres antéro-postérieur et
transversaux de 1’anévrisme, ses limites, le calibre du chenal circulant, les dimensions des
collets supérieur et inférieur ainsi que ’état de la paroi artérielle.

Devant un anévrisme douloureux sans collapsus, il permet la recherche de signes
d’instabilité de I’anévrisme par mise en évidence d’une rupture anévrismale contenue.

 L’angiographie par résonance magnétique :

Cet examen n’est pas spécifique au bilan préopératoire de 1’anévrisme, mais trouve
toute sa place lorsqu’une injection du produit de contraste n’est pas souhaitée.

Dans le cadre de la maladie de Behget, ’ARM répétée suffit a décelée les faux
anévrismes anastomotiques ou les caractéristiques évolutives de la MB.

* L’artériographie :

Est ’examen radiologique le plus utilisé pour I’exploration des Iésions artérielles.

Ce pendant cet examen n’est pas dénué¢ de risques, mais , la fragilité artérielle qui
caractérise la MB, favorise la survenue de faux anévrismes aux points de ponction artérielle,
ce qui a rendu son indication plus prudente.

e[ ’aspect radiologique caractéristique de 1I’anévrisme :

Les anévrismes/pseudo-anévrismes sont classiquement sacciformes, polylobés,
irréguliers (des aphtes de la paroi artérielle) avec épaississement inconstant de la paroi.

L'aspect hypoéchogéne (échographie) ou hypo-intense (angio-TDM, angio-IRM) des
parois est évocateur d'une étiologie inflammatoire et la prise de contraste (angio- TDM,
angio-IRM) des parois est en faveur d'une I€sion active.

2-Le diagnostic différentiel :

La Iésion anévrismale, quand elle est inaugurale de la maladie de Behget, peut poser un
probléme de diagnostic différentiel avec les autres étiologies des anévrismes, notamment les
anévrismes d’origine artérioscléreux, inflammatoire (maladie de Takayasu et péri-artérite
noueuse), ou infectieux.

Pour ¢éliminer ces diagnostics différentiels, on a recours a :
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Un interrogatoire minutieux pour chercher les éléments orienteurs vers la maladie de
Behget notamment le jeune age et 1’origine géographique particulier (I’Asie centrale et le
pourtour méditerranéen).

Un examen physique complet afin de mettre en évidence les autres signes cliniques
évocateurs de la maladie de Behget tels que les manifestations cutanéo-muqueuses qui
souvent présentes mais mal signalées par le patient.

e [_es constations peropératoires particulierement la périadventicite.

e Une ¢tude anatomo-pathologique de la piéce opératoire apres la cure chirurgicale de
I’anévrisme qui permet surtout d’éliminer une cause athéromateuse ainsi d’évoquer une cause
inflammatoire.

eDes prélevements bactériologiques peropératoires, parfois de hémocultures et des

sérologies qui doivent €tre négatives permettant ainsi d’éliminer une cause infectieuse.

VI. EVOLUTION :

L’évolution se fait vers I’augmentation du volume de I’anévrisme le plus souvent de
facon insidieuse. En dehors d’un diagnostic le plus souvent fortuit, des complications sont
volontiers inaugurales :

La rupture de I’anévrisme :

L’évolution vers la rupture est la régle, sans que la taille de I’anévrisme ne soit
considérée comme un facteur prédictif.

Elle est parfois précédée d'un syndrome pré-fissuraire qu’il faut savoir diagnostiquer :
douleur, fébricule, hypo TA.

La thrombose de 1’anévrisme :

Il s’agit de I’obstruction massive de I’anévrisme entrainant une ischémie brutale des

territoires d’aval.
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VII. TRAITEMENT :

1-Buts :

1-Diminuer I’inflammation.

2-Eviter les complications, particulieérement la rupture.

3-Améliorer le pronostic vital des patients.

2-Moyens et indications :

Le traitement des lésions anévrismales au cours de la MB, repose souvent sur un
traitement chirurgical encadré par un traitement médical :

3-Le traitement médical :

Un traitement médical, reposant sur des immunosuppresseurs (Cyclophosphamide ou
Azathioprine) et/ou une corticothérapie (Prednisone orale, souvent précédée d’un bolus
intraveineux de méthylprednisolone), associés ou non a de la colchicine et des antiagrégants
plaquettaires, sera toujours institué.

Il doit encadrer la réalisation d’un traitement endovasculaire ou d’une chirurgie
programmeée et €tre institué le plus tot possible apres une chirurgie d’urgence.

Cela diminuerait I’inflammation péri-anévrismale, réduirait le risque de formation de
faux anévrismes secondaire et la survenue de complications thrombotiques postopératoires.

4-Le traitement chirurgical :

La gravité des Iésions anévrismales justifie des indications chirurgicales larges mais qui
doivent rester bien sélectionnées.

Au niveau aortique :

Le traitement est base sur est la mise a plat-grefte avec interposition prothétique.

Le principe :

v -ANEVRYSME DE L’AORTE ABDOMINALE SOUS RENAL :

Il consiste a réaliser, a travers une incision abdominale transversale ou verticale, une
ouverture de I’anévrisme aprés clampage avec ablation d’un thrombus et ligature des
collatérales, puis le rétablissement de la continuité par une tube prothése tubulaire ou
bifurquée et ensuite la fermeture de la poche anévrismale sur la prothese afin de la séparer du
tube digestif.

v -ANEVRYSME THORACO-ABDOMINAL :
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L’intervention est réalisée sous circulation extra corporelle d’assistance avec mise a
plat de ’anévrisme, rétablissement de la continuité¢ aortique par la pose d’une prothése et
réimplantation des artéres viscérales.

Le saignement opératoire est compensé¢ en utilisant des procédés de récupération
sanguine.

Le choix du matériel prothétique :

se portera sur une prothése en polytétrafluoréthyléne (PTFE) comme sur le DACRON
vu I’équivalence de ces deux matériaux en termes de perméabilités primaire et secondaire.

Cependant, certains préférent le polytétrafluoréthyléne (PTFE) plutét que le dacron du
fait de la faible incidence de faux anévrismes (un phénomene fréquent dans la maladie de
Behget).

Des perforations limitées, situées sur l'aorte cceliaque ou thoracique, peuvent étre
réparées par des patchs prothétiques de préférence en PTFE, interventions simples, mais peut-
étre plus propices au développement d'un faux anévrisme ultérieur.

Au niveau des arteres périphériques :

IT en va de méme pour les localisations périphériques ou I’on préféra également une
prothése a une greffe veineuse autologue (veine saphéne interne) a cause du risque d’atteinte
vineuse spontanée.

Certains auteurs ont méme proposé des ligatures (notamment poplitées) qui consistent a
exclure I’anévrisme avec la réalisation de ligatures proximale et distale apres la prise des
pressions et sans établissement de la continuité.

Au niveau de I’artére pulmonaire :

L’exérése chirurgicale, qui consiste a exclure chirurgicalement 1’anévrisme avec
rétablissement de la continuité, peut étre indiquée sauf qu’elle est de réalisation délicate.

De ce fait, le traitement de choix reste 1’embolisation sélective par Coils comme 1’a
décrit Lacombe.

Au niveau des artéres supra-aortiques :

La résection-anastomose semble donner de bons résultats, quand elle est possible.

Les pontages prothétiques semblent les plus adaptés, mais de faux anévrismes, apres

pontages sur le trou artériel brachio-céphalique, sont connus.
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Des ligatures, au niveau sous-clavier, ont été également proposées.

Pour les petits anévrismes carotidiens peu évolutifs, de simples surveillances ont été
faites. Cependant, certains auteurs proposent d’emblée une ligature carotidienne comme une
solution facile et définitive avec une bonne tolérance cérébrale et moins de complications a
distance. Au niveau des arteéres viscérales : peu de cas chirurgicaux ont été publiés dans ce
cadre.

La résection-anastomose semble étre la technique la plus adaptée mais les difficultés
techniques c’est le caractére inflammatoire dans la structure artérielles au cours de la maladie
de Behget qui rendent la dissection difficile avec risque de plaies iatrogeénes des organes de
voisinage, les sutures artérielles sur paroi fragilisée conduit a des hémorragies peropératoires
et postopératoires précoces, et le risque trés important de faux anévrisme anastomotique tardif
qui pose des problémes techniques particuliers.

Les faux anévrismes peuvent étre localisés aussi au niveau des sites de clampage c’est
pour cela il faut un clampage moins traumatique.

Plusieurs artifices peuvent €tre utilisés pour renforcer la suture de la prothése sur une
paroi artérielle fragilisée par I’inflammation :

v En effectuant la totalité¢ de I’anastomose par des points séparés en U au niveau de la
prothese et noués sur des pastilles de Téflon sur le versant artériel..

v Ou encore en réalisant un banding de 1’anastomose supérieure, a I’aide d’un anneau
prothétique, prélevé sur une protheése de taille supérieure, afin d’éviter une sténose
anastomotique ;

v En appuyant les fils de suture du trajet sur une barrette de téflon ou de polyester

3-le traitement endovasculaire :

Le traitement endovasculaire est de plus en plus indiquer depuis la premicre tentative,
réalisée avec succes, par Vasseur en 1998.

I1 est intéressant particulierement pour les localisations aortiques. Son principe consiste
a introduire, par voie artérielle fémorale, une endoprothese et la faire acheminer jusqu’ a
I’intérieure de ’anévrisme a 1’aide d’un guide métallique et sous contrdle radioscopique puis

la fixer.
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Plusieurs types d’endoprothése sont récemment commercialisés. La mesure exacte du
diameétre artérielle ainsi que de la formation anévrismale est nécessaire, pour le choix optimal
de la taille de I’endoprothese.

Les complications sans aussi présent a la chirurgie conventionnel. Elle comporte un
risque de faux anévrisme aux points de ponction et d’insertion du matériel,

Pour diminue ce risque, certains auteurs préconisent 1’instauration, avant le geste
endovasculaire, d’un traitement immunosuppresseur efficace.

Les indications d’un geste endovasculaire doivent étre indiquée selon le risque

opératoire 1i¢ aux autres pathologies associées a 1I’anévrisme.

VIII. SUIVI POST-OPERATOIRE :

Le traitement des 1ésions anévrismales reste encore de mauvaise illustration , du fait de
I’augmentation des complications post-opératoires et d’échec ; mais qui semble étre amélioré
significativement par [’association d’un traitement médical a base de corticoides et/ou
immunosuppresseurs.

En effet, quel que soit le traitement instaurg, il y a des complications évolutives comme
la survenue d’une nouveaux anévrismes ou d’un faux anévrisme, d’ou I’ ‘importance d’une
surveillance réguliere tous les 3 a 6mois par des méthodes non invasives ( échodoppler, IRM
et/ou scanner).

Les complications postopératoires :

* Le traitement chirurgical :

Les hémorragies : Elles sont dues au lachage précoce des sutures.

Les faux anévrismes anastomotiques : Ils correspondent a des dilatations apres des
thrombus, des prothéses, de paroi aortique native et de tissu inflammatoire, ils nécessitent
une prise en charge chirurgicale.

thrombectomie chirurgicale ou radio-interventionnelle indique pour les thromboses de
prothése.

L’infection de prothése surtout chez les malades sous corticoides ou sur un terrain

fragilise : les risques sont majorés par le fait que c’est une chirurgie difficile
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Les complications propres a la chirurgie aortique :

+La paraplégie par ischémie médullaire.

+La fistule aorto-digestive aprés le traitement d’un faux anévrisme : le faux anévrisme
ne possede pas de paroi aortique pour recouvrir la prothese et la séparer du tube digestif.

+L’insuffisance rénale fonctionnelle par hypo-perfusion parenchymateuse en cas de
clampage thoracique.

* Le traitement endovasculaire :

Les complications précoces :

L’insuffisance rénale aigue : suite a I’injection de produit de contraste et a la durée de la
procédure.

La sténose ou I’occlusion de jambage prothétique : Ces complications sont trouvée au
cours de la suivie en post opératoire. Les auteurs soulignent qu’il s’agit souvent de mauvaises
indications d’endoprothése sur des axes iliaques tortueux et sténoses, qui auraient pu faire
préférer une endoprothése aorto-mono-iliaque dégressive

Les complications par : L’incidence des hématomes, des infections locales et des
complications lymphatiques est identique a celle que pour la chirurgie conventionnelle.

Le sepsis : A ce jour deux sepsis d’endoprothése sont été rapportés dans la littérature.

L’endo-fuite : c’est-a-dire que tout écoulement sanguin persistant dans le sac
anévrysmal. Elle survient plus volontiers apres tube aorto-aortique, les prothéses bifurquées
ayant le taux d’endo-fuites faible évolutives. Les fuites surtout sont distales, persistantes et
précoces.

L’ischémie colique : surtout suite a la couverture des hypogastriques ou d’une artére
hypogastrique.

Les complications tardives :

La rupture anévrismale : Elle est due a un défaut d’exclusion

L’expansion des collets et du sac anévrysmal : Elle est le plus souvent simultané d’une
endo-fuite et t¢émoigne alors d’un risque de rupture significatif.

Les endo-fuites sont secondaires ou tardives : il peut s’agir de réapparition de fuites qui
s’€taient taries spontanément ou apres traitement, en particulier par embolisation, au cours du

suivi, ou de fuites d’apparition secondaires des mois ou des années apres la mise en place de
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la prothese.
Les occlusions prothétiques tardives.

Les fistules aorto-duodénales.

IX. PRONOSTIC:

Le pronostic spontané des lésions anévrismales au cours de la maladie de Behget est
sombre. L’atteinte artérielle est, en effet, responsable de 13 des 16 décés observés au cours
des 81 atteintes vasculaires du registre Japonais.

Une bonne part de décés est due a la rupture anévrismale. C’est une rupture qui est
particuliérement spontanée et indépendante de la taille de ’anévrisme.

La gravité de I’atteinte artérielle justifie donc le recours a la chirurgie, mais, les suites
opératoires sont imprévisibles car, si des succeés sont rapportés, elles sont fréquemment
grevées de complications : récidive anévrismale au niveau de 1’anastomose, thrombose du
greffon, fistule aortoduodénale.

Ce pronostic semble néanmoins s'améliorer avec le traitement immunosuppresseur et les
revascularisations par voie endovasculaire.

L'utilisation des immunosuppresseurs est associée a l'obtention d'une rémission

complete. (odds ratio OR 3,38, IC 95 %, 0,87—13,23)
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MATERIELS ET METHODE
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Il s’agit d’une étude rétrospective a propos de 6 observations colligées au service de
chirurgie vasculaire de 1’hdpital Avicenne Rabat.
Les cas retenus sont les patients présentant des anévrismes des artéres digestives dans le

cadre de la maladie de Bechet.

1-CRITERES D’INCLUSION DE LA MALADIE :

Trois patients sur quatre remplissaient les critéres internationaux de la Maladie de
Bechet.

Le méme nombre de patients remplit les critéres internationaux modifiés.

Les trois autres patients n’avaient pas d’atteinte oculaire ou cutanée mais des de
I’aphtose buccale récidivante et des Iésions vasculaires parfois un tableau clique
asymptomatique. Nous avons, donc, retenu le diagnostic de la maladie de Bechet chez eux car
la nature de terrain était particulicre (le jeune age, le sexe masculin et I’origine méditerranéen)

et I’histoire clinique €tait évocatrice ainsi qu’il n’existait pas d’autre diagnostic plausible.
2-DIAGNOSTIC DE LA LESION ANEVRISMALE :

Le diagnostic de la 1ésion anévrismale a été évoqué par I’examen physique du malade et

confirmé par les moyens de I’imagerie : L’angioscanner.
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OBSERVATIONS
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OBSERVATIONN®°1:

M.M.D, agé de 38 ans, sans antécédents particuliers consultant le 10 mars 2007 pour
des douleurs abdominales isolées de si¢ge périombilical, I’examen clinique était sans
particularité. L’échographie abdominale a objectivé une masse d’allure vasculaire aux dépens
du tronc ceeliaque. Un complément scanographique avec injection de produit de contraste a
confirmé le diagnostic d’anévrisme du tronc cceliaque.

L angio-IRM abdominale, montrait les mémes aspects que la TDM avec une étude des
arteres viscérales et de I’ Aorte abdominale (Fig 3)

Sur le plan biologique, le malade présentait un syndrome inflammatoire manifeste avec
une vitesse de sédimentation a 110 mm a la premicre heure et une protéine C réactive a 60 mg
/1.

L’interrogatoire du patient retrouvait une notion d’aphtose bipolaire, une pseudo-
folliculite et un pathergy test positif a I’examen clinique.

Le diagnostic d’angio — behcet a été retenu chez notre patient, un traitement
immunosuppresseur a base de bolus de corticoides a raison de 1 g /24h pendant 3 jrs a été
instauré¢. Le malade a ¢été opéré avec exclusion de 1’anévrisme cceliaque, pontage
aortohépatique commun a partir de 1’aorte sous-rénale en prothése PTFE, une fermeture du
tronc ceeliaque et une splénectomie.

Les suites opératoires étaient simples et le malade est sorti a j + 7 sous corticothérapie
d’entretien a dose de 20 mg / j jusqu’a la normalisation de la vitesse de sédimentation ou 1’on
a commenc¢ la dégression. Une antibiothérapie a base de pénicilline retard a 2,4 Mui par 21jrs

apres la splénectomie a été instaurée.
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Figure 3: Angio-IRM abdominale montrant un anévrisme du tronc ceeliaque d’un

diamétre de 48 mm vue de profil.
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OBSERVATIONN°2:

M.B.M, agé de 33 ans, présentait comme antécédent des aphtes buccaux a répétition
depuis 3 ans, consultait pour des douleurs abdominales d’installation brutale de siege
épigastrique sans irradiation.

L’examen clinique était sans particularit¢ en dehors d’une pseudo folliculite et des
cicatrices d’aphtes génitaux.

Le malade a bénéfici¢é d’une échographie abdominale qui objectivait une image
anéchogeéne aux dépens de I’aorte ceeliaque. Un complément doppler a confirmé la nature
anévrismale de la Iésion et son origine cceliaque.

Sur le plan biologique, le malade présentait un syndrome inflammatoire avec une
vitesse de sédimentation a 80 mm a la premicre a heure et une hyperleucocytose a 18500/mm
a la numération et formule sanguine.

L échocardiographie Trans thoracique était normal.

L angioscanner abdominal, avec reconstruction, montrait un anévrisme du tronc
ceeliaque, non rompu, dés son origine avec une aorte abdominale d’allure saine (fig 4).

Le diagnostic d’angio-behgcet a été retenu chez ce patient. Aprés un bolus de
corticothérapie a 1g/24h, le patient a été¢ opéré avec mise a plat de 1’anévrisme du tronc
ceeliaque et confection d’un pontage aortocoeliaque en protheése PTFE.

Les suites opératoires étaient simples, le patient est sorti a j +10 sous corticothérapie
d’entretien a dose de 25 mg /j maintenue jusqu’a la normalisation de la VS puis une

dégression pour sevrage a été commenceée.
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Figure 4: Angioscanner abdominal avec reconstruction montrant un anévrisme Du

tronc ceeliaque a partir de son origine mesurant 52 mm.
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OBSERVATION N°3 .

I s’agit d’un patient de 44 ans suivi pour maladie de Behget depuis 3 mois.

Consultait pour des douleurs abdominales d’installation brutale.

A T’examen clinique, il n'avait pas de fievre, agité avec des douleurs abdominales
paroxystiques. Son abdomen était souple lors de I'examen. Les pouls périphériques étaient
normaux, sa tension artérielle était de 150 mm Hg / 85 mm Hg, sa fréquence cardiaque était
de 85 batt/min.

Il avait une CRP a 40 mg / I (la normale <6 mg / 1); les autres tests sanguins de routine

Etaient normaux. Une échographie abdominale a révélé une masse derriére le pancréas
d’aspect vasculaire. La tomodensitométrie (fig. 5 et 6) avait montré un anévrisme de 2,4 cm a
l'origine de I’AMS. Il n’y avait pas de signe d’ischémie intestinale.

Le diagnostic d angio-behgcet a ¢été retenu chez ce patient, aprés un bolus de
corticothérapie 1g/24 h, Le patient a ét¢ emmené au bloc opératoire pour chirurgie afin
d'éviter une rupture. Une laparotomie médiane a été réalisée. L'aorte a été contrdlé a proximité
du tronc cceliaque, puis la zone postérieure du pancréas a été disséqué, nous avons trouvé
I'anévrisme a l'origine de I’AMS.

L'aorte a ét¢ clampé a proximité du tronc cceliaque et distalement dans l'aorte sous
rénale puis I'anévrisme a été incisée.

L'orifice de ’AMS a été fermé et ’AMS a été directement anastomosée a l'aorte sous-
rénale (Fig. 7). Le temps de clampage était de 22 min. L'examen histologique de la paroi de
'anévrisme a montré un léger épaississement fibreux a la fois de la média et de l'intima et une
infiltration modérée de l'intima et I’adventice par des monocytes et des plasmocytes. Il n’y
avait pas de complication a La phase post-opératoire. Des corticoides et des

immunosuppresseurs ont été prescrits. Le patient était en bonne santé a six mois de suivi.
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Figure 6: Angio Scanner préopératoire montrant un anévrisme a I’ origine de I’AMS.
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Figure 7: Réimplantation de ’AMS dans ’aorte.
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OBSERVATION N° 4

Un marocain de 38 ans a été admis dans notre service d’urgence.

consultait pour des douleurs lombo abdominal, fiévre, des maux de téte, Présentes
depuis environ 5 jours.

L’examen clinique a trouvé un patient stable sur le plan hémodynamique avec une
sensibilité au niveau du flanc gauche.

Le malade a bénéficié d’une échographie qui a montré une masse kystique €pigastrique
de 4 cm de diamétre qui s’illuminait au doppler couleur et montrait des flux sur doppler pulsé.
Face a cet aspect, le diagnostic de L’anévrisme a été fait mais ’origine n’a pas pu étre
déterminé.

Une angio-TDM abdominale [fig. 8,9] et une artériographie [fig.10],a été réalisée
confirmant le diagnostic d’anévrisme sacculaire de ’artére mésentérique supérieur a 3 cm de
son origine, associé¢ a un thrombus, mesurant 6 cm de hauteurx 5 x 3 cm donnant naissance a
2 arteres perméables. Il avait un contact antérieur avec D3 et médialement attaché au pancréas
a travers le canal de Winslow avec une calcification périphérique [fig. 9]

Biologiquement, le patient présentait un syndrome inflammatoire avec taux de VS a 100
mm a la 1 ére heure et 90 mg\l de protéine C —réactive [CRP] avec procalcitonine négative.

I’histoire de la maladie révele une notion d’aphtose buccale récurrente.L’échographie
cardiaque était normal, complété par un examen Ophtalmologique complet ne révele aucune
atteinte oculaire. Aucune Anomalie n a été reconnue a la radiographie thoracique ni a

L’¢lectrocardiogramme.
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Figure 8 : L’angiographie par tomodensitométrie montre un Anévrisme de I’artére

mésentérique supérieure

Figure 9: Angiographie par tomodensitométrie montre un anévrisme de I’artére

mésentérique supérieure avec des calcifications périphériques.
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Aucune anomalie n a été reconnue dans la TDM et a ’IRM le diagnostic d angio-Behget
a €té retenue.

Le patient a recu 3 bolus de 1 g de solumedrol. au fur et a mesure que les branches
collatérales émergent de 1’anévrisme ce qui signifiait que le traitement endovasculaire aurait
risqué d’endommager la vascularisation intestinale, il a été décidé d’effectuer une réparation
chirurgicale ouverte. Pendant I’opération, par laparotomie exploratrice, 1’accés a ’espace
retro péritonéal a été obtenu apres avoir effectué le manceuvre de Cattell-Braasch, avec
déplacement médial du Colon ascendant et une partie du colon transverse et exposition de
I’aorte sous rénale et ses branches, cela a révélé un véritable anévrisme de L’AMS a environ
3 cm de I’aorte [artériel ostium].

Il était également possible d’observer des branches collatérales [coliques Droites,
iléocolique, arteéres jéjunale et arteéres iléales] dépassant du corps de ces anévrismes. Une
interposition d’un greffon de la grande veine saphéne inversée [gsv] entre 1’aorte et
I’extrémité distale de I’AMS était donc construit, [fig.11-13] a I’exclusion de I’anévrisme

Un prélévement pour la culture révélant une grande quantité du thrombus intra-
liminaux. L’analyse anatomopathologique a révélé une perivascularite obliterante
[periphlebite] et thrombose veineuse avec infiltration cellulaire lymphocytaire et monocytaire
dans les veines, les capillaires et les artéres, infiltration associée a la nécrose des tissus.

Les cultures bactériologiques étaient négatives.

L’inspection de la cavité¢ abdominale a révélé que les intestins étaient viables et exempts
de tout signe de blessure.

Au cours de la période postopératoire, le patient a été initialement

Mis sous corticothérapie, 1 g par jours de methylprednisolone par voie intraveineuse
pendant 3 jours,suivi de 60 mg par jour de prednisone

Orale, d’agents antiplaquettaires et d anticoagulants pendant les 48 premieres heures, un
suivi en médecine interne a été organisé.

Le patient est sorti en bon état apreés environ 15 jours et mis sous Traitement
antiplaquettaire.

Le patient est vu en consultation apreés 1 mois avec une bonne perméabilité¢ du greffon

velneux
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Figure 10: Artériographie montrant un anévrisme de L’artére Mésentérique supérieure
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Figure 11:La vue de laparotomie montrant ’origine De L’anévrisme de ’artére

mésentérique supérieur
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Figure 12: Réparation de I’artére mésentérique supérieure par Interposition de la veine

grande saphene Inversée .
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Figure 13: Réparation de ’anévrisme del’artére mésentérique Supérieure.
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Observation 5

Une patiente de 40 ans, ayant comme seul antécédent une aphtose buccale récidivante,
consultant pour des douleurs intenses de I’hypochondre gauche, isolées et d’installation
brutale. La pression artérielle était a 140 \ 70 mmhg la fréquence cardiaque a 100 bat\ min, la
température a 37 C. il existait une sensibilit¢ abdominale diffuse, une aphtose buccale et des
1ésions de pseudo-folliculite en regard du tronc et des quatre membres.

Au plan biologique, on notait une anémie a 10 g/dl d’allure inflammatoire avec un
VGM a 67 fl. Une ferritinémie a 200 ug/l [N> 60] et une CRP a 20mg/l. la glycémie a jeun
¢était a 0,95g/1 et la lipasemie normale. le bilan immunologique [anticorps antinucléaires et
anti cytoplasme des polynucléaires neutrophiles] était négatif.

D’un point de vue morphologique, 1’échographie doppler abdominale montrait une
artere splénique augmentée de taille avec un tronc de calibre normal. un complément angio-
scannographique confirmait la présence d’un Anévrisme de I’artere splénique de 32 mm / 23
mm du diametre [fig 14]

L’examen ophtalmologique systématique montrait une uvéite antérieure Bilatérale et
I’examen gynécologique retrouvait des aphtes vulvaires. Au vu de ces paramétres cliniques,
biologique et morphologiques, Le diagnostic de la maladie de behcet fut retenu. La patiente
était opérée en urgence devant le caractére douloureux et la Taille de I’anévrisme.

L’intervention chirurgicale a consisté en une résection de I’anévrisme
Associée a une splénectomie.

Les suites opératoires étaient simples, et I’étude histologique des préleévements réalisés
au niveau de I’anévrisme montrait une paroi artérielle siege d’un épaississement intima avec
un discret infiltrat inflammatoire lympho-plasmocytaire a disposition perivasculaire au niveau
de la media et de ’adventice sans 1ésion athéromateuse associée. parallélement, la patiente
¢tait mise sous bolus methylprednisolone 500 mg 3 jours de suite, relayé par de la
corticothérapie orale a raison de 1 mg / kg par jour de prednisone, associé¢e de la colchicine
orale [1 mg/j] et a de L’acide acétylsalicylique a dose antiagrégant [100mg/j].

L’évolution était treés favorable cliniquement, avec la régression des 1ésions Cutanées et
une quasi-disparition de la symptomatologie douloureuse, ainsi Une normalisation des

parametres biologiques de I’inflammation.
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Le contrdle ophtalmologique un mois plus tard était satisfaisant, ne montrant Que des

séquelles d’uvéite antérieure.

Figure 14: Angioscanner abdominal objectivant un anévrisme de I’artére Splénique
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Observation n 6

Il s’agit d’un patient de 36 ans, ayant comme ATCD une notion de phlébites a
répétition, qui présent des douleurs abdominales isolées dans 1’hypochondre droit d’intensité
croissante évoluant pendant 3 mois rebelle au traitement antalgiques habituels aggravé2 jours
avant sa consultation aux urgences.

L’examen clinique le patient est apyrétique, stable sur le plan Hémodynamique avec
une sensibilit¢ abdominale diffuse. Le reste de I’examen a révélé des pseudo folliculites au
niveau du Tronc et des ulcéres génitaux avec notion d’aphtose buccal et Génitale récurrente.

Le patient bénéficié d’une échographie abdominale avec complément doppler qui
objectivait une masse d’aspect vasculaire de I’artére hépatique.

L angioscanner abdominal a confirmé le diagnostic en montrant une grande anévrisme
bilob¢ de I’artére hépatique commune pres de son origine mesurant 87x 72 mm de diametre
[fig 15].

Le bilan biologique a objectivé un syndrome inflammatoire avec une vitesse de
sédimentation [VS] a 90 mm a la premiére heure, et une CRP a 110 mg /1, un fibrinogene a 8
g/dl, et une hyperleucocytose a 18600 / mm3.

Le diagnostic de la maladie de behcet compliqué d’anévrisme de L’artére hépatique
commune a ¢té retenue.

Le patient a été opéré en urgence, la réparation chirurgicale consiste a une résection de

I’anévrisme [Fig 16] et réalisation d’un pontage aorto-hépatique associ€é a une
cholécystectomie.
A P’examen anatomopathologique, la paroi artérielle n’était pas athéromateuse avec un large
infiltrat inflammatoire et les prélévements bactériologiques ¢&taient négatifs. en post
opératoire le patient avait recu 3 bolus de corticostéroides de 1 g / jours de solumedrol
pendant 3 jours, suivi d’une corticothérapie a dose constante de 25 mg/ jour jusqu’ a
normalisation de la VS associée a un immunosuppresseur a base de cyclophosphamide puis d
azathioprine.

Un traitement antiplaquettaire a long terme [1’aspirine] a ét¢ Simultanément commencé
par une dégressivit¢ du traitement Immunosuppresseur pour retrait. la perméabilit¢ du

pontage aorto-hépatique a été controle par échographie doppler @ 3 et 6 mois apres
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I’intervention chirurgicale puis annuellement. aprés 2 années de suivi, aucune complication

n a été observée ni aucun autre anévrisme artériel n a été détecté.

Figure 15: Angiographie par tomodensitométrie avec reconstruction, montrant

I’anévrisme de P’artére hépatique commune
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Figure 16: Vue opératoire montrant Anévrisme ’artére hépatique commune [fleche

blanche].
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La maladie de Behget c’est une maladie systémique a été¢ décrite en 1937 par un
dermatologue turc, Hulusi Behget, sur les données de deux observations cliniques rapportant
une aphtose buccogénitale et une iridocyclite a hypopion récidivante [94].Le diagnostic est
surtout clinique, reposant sur les critéres internationale pour le diagnostic de la maladie de
behcet [187].

La prévalence de la maladie est plus fréquente surtout dans les pays du bassin
méditerranéen et dans les pays du Moyen Orient, et au Japon

Jusqu’a nos jours, I’étiologie de la maladie reste mal connue. Les premiéres études ont
suspecté une origine virale .par contre, maintenant le role de phénomeénes immuutaire par le
human leukocyte antigen HLA-B51 intervient dans la physiopathologie de la maladie.

D’autre étude considérent comme une maladie auto-immune du fait de la présence d’un
taux €levé de complexes immuns circulants chez des patients atteints de MB [188].

L’atteinte vasculaire ou vasculo-Behget est avant tout veineuse est plus fréquente dans
la région méditerranéen.

L’atteinte artérielle, plus rare, réalise une panva c scularite non spécifique touchant les
arteres de petit et gros calibres, elle n’est présente que dans 2 a 8% des cas [189]. Elle revét
trois aspects ; il peut s’agir de sténoses, de thrombose ou plus souvent d’anévrismes artériels.
dans la littérature de Hamza [191] apres le premier cas d’anévrisme artériel au cours de la
maladie de behcet le nombre des cas diminuée

Au cours de I’atteinte anévrismale, tous les régions peuvent étre touchés, avec une
prédominance pour I’artére fémorale , les artéres pulmonaires et 1’aorte abdominale. Les
autres localisations : cceliaque, AMS, hépatique, splénique ont été décrites mais restent rares.

Les atteintes anévrismales surtout déclenchée apres un délai de 3 a 8 ans de début de la
maladie. Elles peuvent étre révélée par des traumatismes ou les points de ponction artériels,
les explorations radiologiques non invasives permet de visualise ces modifications.

La clinique est variable selon la localisation et les vaisseaux. Le tableau clinique peut se
manifestée soit par des douleurs ou par une voussure pulsatile ou par une complication tel que
le choc hémorragique.

Nous proposons a travers ce travail, une étude rétrospective, a propos de 6 cas

présentant des anévrismes artériels dans le cadre de la maladie de Behget.
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Nous avons observé une prédominance en faveur de sexe masculin. La prédominance
masculine de ’atteinte anévrismale au cours de la MB est décrite dans toutes les séries.

Une ¢étude chez le rat ou I'uvéite est induite par une endotoxine montre que la perfusion
d’cestrogenes diminue la sévérité de I’atteinte oculaire [192]. Qui explique les formes graves
notamment vasculaires touchent plus les hommes que les femmes.

Dans notre série Le délai moyen de survenue de 1’atteinte anévrismale est un peu court,
3.2 ans, par rapport a celui rapporté par la littérature vue que la Iésion anévrismale était
liminaire chez 3 de nos patients L’atteinte anévrismale apparait plus tardivement dans
I’évolution de la maladie de Behget c’est cela il faut rester vigilant devant toute artériopathie
inflammatoire non explique surtout chez un sujet jeune de sexe masculin.

Pour associer ces anévrismes artérielles a la maladie de Behget, une analyse tres
profonde trés nécessaire parce que les critéres obtenus pour le diagnostic de la MB peuvent
étre oubliés par le patient et ne sont alors retrouvés que par un interrogatoire méticuleux.

Par contre, ces critéres ne présentent que secondairement.

Cormier [193], a étudier deux cas d’anévrismes artériels qui apparaissent qu’apres 7 a

8 ans de diagnostic de la MB.

Il insiste sur quelques éléments pouvant orienter le diagnostic qui sont :

- Le sujet jeune et I’origine de prévalence élevée méditerranéenne.

- antécédent de phlébite.

- Faux anévrismes

- L aspect caractéristique de la 1ésion.

- des signes inflammatoires a I’examen histologique.

Chacune de ces criteres orienter le diagnostic étiologique de I’anévrisme.

L’association de plusieurs anévrismes artériels est habituelle dans la maladie Behget
d’ou l’intérét de dépister systématiquement les anévrismes aortiques et pulmonaires [194].
Dans notre série, on n’a pas trouvé ’atteinte plurifocale avec double localisation, .Dans la
série de 47 patients de Bensaid Y et al [195], les Iésions anévrismales étaient multiples chez V4
des cas.

L’analyse anatomopathologique de I’anévrisme artérielle montre une

Vascularite active qui entraine la destruction des médias avec formation d’une fibrose,
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prédisposant le patient a des anévrismes de type sacculaire.

La destruction de la vasa vasorum peut aboutir a la perforation de la paroi artérielle et la
formation de faux anévrisme [196].

Sur le plan clinique, L’atteinte anévrismale peut €tre révélée par des symptomes tres
variés dont le maitre, selon les différentes études, est la douleur. Dans notre série, le motif de
consultation principal chez tous nos patients était aussi la symptomatologie douloureuse.

Il faut garder a I’esprit que le diagnostic n’est pas toujours facile vue que la douleur
initiatrice peut &tre mal interprétée, surtout dans les anévrismes aortiques, pour des
lombalgies, des douleurs digestives, un hématome voire un abces du fait de I’existence parfois
d’une fiévre.

Dans notre série, le diagnostic de la Iésion anévrismale était retardé chez nos patients,
sur plan biologique, le syndrome inflammatoire est fréquemment retrouvé.

Dans notre série, 80% des patients avaient un syndrome inflammatoire biologique.

L’échodoppler artériel montre la nature vasculaire de 1’atteinte et parfois la topographie
des Iésions. Cet examen n’a pas été réalisé dans notre contexte vue sa non-disponibilité en
urgence dans notre formation.

L’angioscanner constitue le meilleur examen de référence pour le diagnostic positif et
topographique des lésions anévrismales.

L’angio-IRM peut montrer les mémes signes que ’angio-TDM en cas de contre-
indications a cette derniére, pour minimise le risque de faux anévrismes aux points de
ponction artérielle a I’angiographie proscrite chez ces patients.

L’exploration agiographique est actuellement réalisée par un cathéter rétréci.

Le risque hémorragique a la ponction artérielle est moins fréquent.

L artériographies la seul qui nous a permis de précis¢é 1’arbre artériel et de découvrir
d’éventuelles localisations associées [197].

Dans notre série, le diagnostic de la Iésion anévrismale a été porté grace a
I’angioscanner chez tous nos patients vue I’absence d’une contre-indication habituelle a cet
examen.

Bien que I’incidence des ruptures anévrismales soit incertaine, ces Iésions sont certe

associées a un risque accru de rupture justifiant la nécessité d’instaurer une conduite
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thérapeutique adéquate des la confirmation diagnostique. La présence de 1ésions anévrismales
représente donc une urgence thérapeutique d’autant plus que le risque de rupture est
indépendant de la taille de I’anévrisme. Leur prise en charge repose sur un traitement
chirurgical associé a un traitement médical.

Le traitement chirurgical a ét¢ longtemps considéré comme le Gold standard. Dans
notre série, nous avons retenu I’indication chirurgicale chez I’ensemble des cas.

Cependant, la chirurgie des lésions anévrismales au cours de la maladie de Behget est
renommée comme délicate survenant sur un terrain inflammatoire. Car 1’inflammation de
I’adventice artérielles trés avancer, et les adhérences des organes de voisinage, la dissection
devenu difficile [198]. La paroi artérielle est fragile qui explique le lachage anastomotique et
les faux anévrismes en postopératoires [199]. Ces données imposent a ce type de chirurgie des
précautions particuliéres entre autres un clampage le moins traumatique possible.

La résection de la zone anévrismale suivie d’un pontage représente la technique de choix.

II consiste en la mise a plat de ’anévrisme suivie d’une revascularisation par un greffon
veineux autologue, ou au mieux par un substitut vasculaire synthétique [200,201]. 11
s’accompagne néanmoins d’un taux de complications allant de 30 a 50 % dont les principales
sont les récidives anévrismales anastomotiques et les thromboses du pontage [202,203].Dans
notre série, aucun de nos patients n’a présenté de telles complications.

Leur survenue dépend notamment du choix du site des anastomoses et du matériel de
revascularisation utilisé. Ainsi, les anastomoses doivent étre effectuées a distance des zones
inflammatoires et souvent renforcées par pastilles (pledgets) de Teflon réduisant 1’incidence
de récidives anévrismales anastomotiques [202,203]. L’anastomose artério-prothétique
proximale par un Omental flap étudier par d’autres équipes chirurgicales avec des résultats
encourageants [204].

Quant au choix du matériel prothétique, il est préférable, d’utiliser le PTFE plutot que le
dacron du fait de la faible incidence de faux anévrismes. Ainsi, nous avons utilisé chez tous
nos patients le PTFE comme type de prothése.

A cause du risque élevé de thrombose veineuse dans la MB, pouvant compromettre
I’avenir d’un greffon autologue, I’utilisation d’une prothése synthétique lui est souvent

préférée [202].
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La ligature artérielle, est une option thérapeutique lorsque les conditions locales ne
permettent pas une revascularisation par pontage et qu’il existe une bonne suppléance du
réseau distal ; en cas d’occlusion chronique du réseau vasculaire d’aval et avec le
développement d’une bonne collatéralité [205] ; ou aprés échec de revascularisation, quand la
mesure des pressions distales est satisfaisante [202,203].

Les techniques « conservatrices » a type d’anévrysmorraphie ou réparation pariétale par
patch sont a éviter du fait du risque majeur de récidives et de faux anévrismes [206].

La localisation de la l€sion anévrismale au niveau des artéres digestive au cours de la
MB est inhabituelle et extrémement rare et les modalités chirurgicales adoptées pour cette
localisation sont variées elles incluent la chirurgie ouverte avec réparation par pontage
veineux ou prothétiques comme c’est le cas de notre quatrieme patient, les plasties par patch
et la ligature, ainsi que les thérapeutiques endovasculaires utilisant des endoprothéses
couvertes ou 1’embolisation par coil. Le choix d’une technique adéquate dans la MB est
difficile et encore controversé .Chez notre deuxiéme patient nous avons opté pour une mise a
plat -greffe prothétique en PTFE.

L’atteinte anévrismale de 1’artére mésentérique supérieure(AMS) dans le cadre de la
MB est également exceptionnelle, quatre cas ont été rapportés dans la littérature [207,208]. La
gestion chirurgicale de ces cas est recommandée vue le risque d’infarctus intestinal suite a la
rupture ou la thrombose de I’anévrisme.

Chubachi [209] a rapport¢ un cas d'infarctus entéro-mésentérique secondaire a
I’occlusion d’un anévrisme de I’AMS chez un patient atteint de la maladie de Behget.
Certains auteurs proposent, comme traitement chirurgical de cette rare localisation, la ligature
de l'anévrisme avec évaluation de la viabilité intestinale ,la revascularisation n'est indiquée
que si l'ischémie intestinale est présente ou si 1’évaluation préopératoire suggere 1’ischémie
mésentérique [210].D’autres recommandent d’emblée une mise-a-plat de 1’anévrisme suivie
d’une anastomose des segments artériels macroscopiquement sains ou préférent plutdét un
pontage extra-anatomique afin de réduire le risque des faux anévrismes anastomotiques. Dans
notre cas, on a décidé une mise a plat de I’anévrisme suivie de la réimplantation directe de
I’artére mésentérique supérieure saine sur l’aorte abdominale, vue que 1’anévrisme était

proximal et proche du segment aortique.
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En plus de la cure chirurgicale, un traitement médical per-opératoire est recommandé
par ’ensemble des auteurs .L’association corticoides et immunosuppresseurs semble diminuer
les récidives postopératoires et les faux anévrismes anastomotiques [211]. Cette association
est plus efficace que le seul traitement corticoide. Dans la série de Le Thi Huong, et al., le
traitement  postopératoire par corticoides ou par 1’association corticoides et
immunosuppresseurs réduit significativement le risque de rechute. Mais ’analyse des sous-
groupes montre qu’a deux ans 67 % des patients traités parcorticoides seuls ont rechuté contre
20 % des patients traités par une association immunosuppresseurs et corticoides.
L’association corticoides et immunosuppresseurs est donc fortement préconisée par les
auteurs La colchicine est I'immunomodulateur le plus utilisé¢ a la dose de 1 a 2 mg/pendant 1
an, puis les doses sont diminuées progressivement. Wechsler et al.

[212] recommandent I’utilisation du cyclophosphamide en bolus mensuelpendant les 12
a 24 mois qui suivent I ’intervention chirurgicale, puis le relaissera assuré par la colchicine.
Le traitement immunosuppresseur doit étre prolongé pendant deux ans et relayé longtemps
par de la colchicine. Des poussées de la maladie ont été observées a 1’arrét intempestif de la
colchicine[212].

Les anticoagulants au long cours ne sont pas toujours prescrits sauf si 1 "association a
une thrombose veineuse [213].De méme, aucune étude n’a expliqué une grande efficacité
des anti-vitamines K sur la perméabilité des pontages au long cours. Par contre , les risques
hémorragiques sont majorés et les anti vitamine K devraient a notre avis €tre proscrits dans la
maladie anévrismale de Behget.

Dans notre série, le protocole du traitement médical adopté chez tous nos patients
consiste a une corticothérapie en post-opératoire immédiat (bolus deméthylprednisolone : 500
mg intraveineux trois jours de suite, relayé par de la prednisone orale : 1 mg/kg par jour),
associée a de la colchicine orale (1 mg/j)et a de ’acide acétylsalicylique a dose antiagrégante
(160 mg/j). La durée de traitement sera discutée, cas par cas, en fonction de 1’évolution
clinique et biologique.

La place du traitement endo-luminal dans les anévrismes au cours de la maladie de
Behget, n’est pas bien réputée. C’est une bonne alternative au traitement chirurgical, surtout si

la localisation est difficile une intervention chirurgicale ou quand le risque opératoire est
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¢élevé.

Il devrait faire disparaitre les faux anévrismes anastomotiques [214]. Ces techniques
exposent cependant au risque de développement d’anévrisme aux points de ponctions ou
d’ancrage de la prothése.

En effet depuis le premier concept imaginé par Parodi en 1990, le traitement endo-
vasculaire des anévrsimes a fait des progres considérables. Il présente un risque opératoire
faible, a condition de sélectionner ses indications. Il est intéressant pour les anévrismes ayant
la configuration anatomique la plus simple, c'est-a-dire les petits anévrismes. Il ne nécessite
pas un séjour aux USI et la durée d’hospitalisation est plus courte par rapport a la chirurgie
conventionnelle [215].

Park [216] a montrés, une disparition totale de la 1ésion anévrismale dans les 3 mois
apres I’intervention endo- vasculaire chez 4 patients dont 3 ont un anévrisme aortique.

Ces résultats ont permis d’évoquer que le traitement endo- vasculaire occupe
actuellement une place importante dans la prise en charge thérapeutique des atteintes
anévrismales particulierement aortiques li¢es a la MB.

Kim [217] a montré qu’avec un traitement endo-vasculaire le taux de complications
devient inférieur a 20 %, ces compliations sont principalement les faux anévrismes aux points
de ponctions artérielles et aux zones d’ancrage du stent, les endo-fuites réalimentant
I’anévrisme et les thromboses secondaires du stent.

Cependant dans notre contexte, nous ne pouvions pas appliquer ces traitements en
raison du manque d’équipements pour leur réalisation en urgence dans notre hopital.

Comme dans le cas du traitement chirurgical, la réalisation d’un geste endovasculaire
doit étre accompagné d’un traitement médical adapté. Certains préconisent systématiquement
un traitement immunosuppresseur apres procédure endo vasculaire quel que soit le degré de
I’inflammation de la maladie bien qu’il ait ét¢ montrée que cette thérapie n’épargne guere
ces malades de la survenue d’autres localisations anévrismales [218].

D’autres études insistent sur ’utilisation du traitement immunosuppresseur avant et
apres le traitement endo vasculaire, mais son administration devrait bénéficier d’ajustement
quant a la posologie et a la durée du traitement [219].

Enfin, une surveillance rapprochée et réguliére des patients en postopératoire s’impose
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par un examen physique et surtout par les techniques d’imagerie non invasives notamment
I’écho-doppler artériel a fin de détecter les complications a distance [220].Dans notre série
,2tous nos patients ont bénéficié¢ de cette surveillance 3 a 6 mois apres le geste chirurgical .Elle
¢était sans particularités sauf chez un seul patient qui est malheureusement décédé dans un

tableau de péritonite secondaire négligée.
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CONCLUSION
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Les anévrysmes des arteres digestives sur maladie de Behget sont imposes d’une grande
morbi-mortalité. Leur pronostic est de méme classe que celui des anévrysmes athéromateux
d’ou la nécessité de rechercher systématiquement un anévrysme

Des arteres digestives devant des patients présentent de la maladie de Behget dans un
tableau sémiologique douloureuse qu’elle soit évocatrice ou non.

Le diagnostic est base sur une exploration radiologique adaptée afin de chercher
d’autres localisation anévrysmale et d’indiquer un traitement curatif que ce soit chirurgical ou
endovasculaire en fonction du terrain.

Le traitement des artéres digestives par voie endovasculaire est une alternative
prometteuse a une chirurgie conventionnelle grevée de complication fréquente.

Quelle que soit la méthode thérapeutique adoptée, un traitement médical a base
d’immunosuppresseurs avec les corticoides pour diminuer le taux de complications évolutives
telles que la survenue d’une nouvelle localisation anévrysmale ou d’un faux anévrysme. La

surveillance s’avere indispensable et doit étre réguliere et prolongée.
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RESUME

Titre : Anévrisme des artéres digestives au cours de la maladie de Behget
Auteur : EL FAGROUCHE Hind
MOTS CLES : ANEVRISMES, ARTERES DIGESTIVE, Maladie de Behget

INTRODUCTION :

La maladie de Behget (MB) est une maladie systémique chronique D’étiologie reste absurde
caractérisée cliniquement par une aphtose bucco-génitale Associée a des symptomes
systémiques dont les plus fréquentes sont Cutanées, oculaires , neurologique et articulaire et
les plus graves sont surtout cardiovasculaires.

Les atteintes vasculaires, appelées aussi « vasculo-Behget » touchent le plus souvent le sujet
jeune de sexe masculin et surviennent dans environ 46 % des cas de MB.

I1 s’agit le plus souvent d’une atteinte veineuse et moins fréquemment des Iésions artérielles a
type de thrombose et d’anévrysmes.

L’atteinte des artéres digestives est plus rare mais assombrit significativement le pronostic
vital de ces patients.

MATERIELS ET METHODES :
Nous avons analysé de fagon rétrospective 6 cas des patients atteints de La maladie de Behget
compliquée d’anévrysme des arteres digestives

RESULTATS :

L’age moyen était de 38,1 ans, sexe ratio était de SH/1F. Tous de nos patients étaient connus
porteurs de la maladie de Behget.

Tous nos patients opérés ont bénéficié en préopératoire d’un traitement médical a base de
solumédrol a raison de 1g/j pendant trois jours, suivis par le Cortancyl 1 mg/kg/j.

Tous de nos patients ont bénéficié d’une cure chirurgical.

Les suites opératoires €taient simples pour les 6 patients opérés.

Tous de nos patient ayant bénéficié d’un traitement médical en post opératoire a base
d’immunosuppresseurs en association avec les corticoides pour Diminuer le Taux de
complications évolutives. le traitement endovasculaire reste une alternative prometteuse a
une chirurgie conventionnelle grevée de complication fréquente

CONCLUSION :

L’anévrysme artériel digestive est une complication de la MB dont le Pronostic est grave vu
le risque de rupture.

Une prise en charge médico-chirurgicale ainsi qu’une surveillance réguliere des patients
s’averent nécessaires
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ABSTRACT

Title : Digestive artery aneurysm in Behget's disease
Authors : EL FAGROUCHE Hind
Keys words : artery aneurysm, digestive, Behget disease.

INTRODUCTION:

Behget's disease (BD) is a chronic inflammatory disease of unknown origin characterized
clinically by oral-genital aphthosis associated with systemic manifestations, the most frequent
of which are

Cutaneous, ocular and articular and the most severe are neurological and

Cardiovascular.

The vascular attacks, also called "angio-Behget", affect the most often young adult males and
occur in about 46% of MB cases.

It is most often venous damage and less frequently arterial lesions such as thrombosis and
aneurysms.

Digestive artery involvement is rarer, but significantly reduces the prognosis.

Significantly darkens the vital prognosis of these patients.

MATERIALS AND METHODS:
We retrospectively analysed 6 cases of patients with Behget's disease complicated by
digestive artery aneurysm

RESULTS:

The mean age was 38.1 years, sex ratio was SH/1F. All of our Patients were known to have
Behget's disease.

All our patients underwent preoperative treatment with Medical treatment with solumedrol
1g/d for three days, followed by Cortancyl 1 mg/kg/d.

All of our patients underwent surgical treatment.

The postoperative course was simple for the 6 patients who underwent surgery.

All of our patients received postoperative medical treatment. Immunosuppressive drugs in
association with corticosteroids to decrease the rate of progressive complications.
Endovascular treatment is a promising alternative to conventional surgery with frequent
complications.

CONCLUSION:

Digestive arterial aneurysm is a complication of MB with a serious prognosis due to the risk
of The prognosis is serious given the risk of rupture.

A medical-surgical management as well as a regular monitoring of the patients is necessary.
of the patients is necessary.
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Serment d'Hippocrate

Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale,

Je m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

Je traiterai mes maitres 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 ['honneur et les nobles
traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et mon
patient.

Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales d'une

facon contraire aux lois de ['humanité.

Je m'y engage [ibrement et sur mon honneur.
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