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1 - ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS ET PHARMACIENS 

 
PROFESSEURS DE L’ENSEIGNEMENT SUPERIEUR : 

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

Décembre 1989 
Pr. ADNAOUI Mohamed Médecine Interne Doyen de la FMPR 
Pr. OUAZZANI Taïbi Mohamed Réda Neurologie 

Janvier et Novembre 1990 
Pr. KHARBACH Aîcha Gynécologie -Obstétrique 
Pr. TAZI Saoud Anas Anesthésie Réanimation 

Février Avril Juillet et Décembre 1991 
Pr. AZZOUZI Abderrahim Anesthésie Réanimation 
Pr. BAYAHIA Rabéa Néphrologie 
Pr. BELKOUCHI Abdelkader Chirurgie Générale 
Pr. BENSOUDA Yahia Pharmacie galénique 
Pr. BERRAHO Amina Ophtalmologie 
Pr. BEZAD Rachid Gynécologie Obstétrique Méd. Chef Maternité des Orangers 
Pr. CHERRAH Yahia Pharmacologie 
Pr. CHOKAIRI Omar Histologie Embryologie 
Pr. KHATTAB Mohamed Pédiatrie 
Pr. SOULAYMANI Rachida Pharmacologie Dir. du Centre National PV Rabat 
Pr. TAOUFIK Jamal Chimie thérapeutique 

Décembre 1992 
Pr. AHALLAT Mohamed Chirurgie Générale Doyen de FMPT 
Pr. BENSOUDA Adil Anesthésie Réanimation 
Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza Gastro-Entérologie 
Pr. CHRAIBI Chafiq Gynécologie Obstétrique 
Pr. EL OUAHABI Abdessamad Neurochirurgie 
Pr. FELLAT Rokaya Cardiologie 
Pr. JIDDANE Mohamed Anatomie 
Pr. ZOUHDI Mimoun Microbiologie 

Mars 1994 
Pr. BENJAAFAR Noureddine Radiothérapie 
Pr. BEN RAIS Nozha Biophysique 
Pr. CAOUI Malika Biophysique 
Pr. CHRAIBI Abdelmjid Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la FMPA 
Pr. EL AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique 
Pr. ERROUGANI Abdelkader Chirurgie Générale  Directeur du CHUIS 
Pr. ESSAKALI Malika Immunologie 
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Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique 
Pr. IFRINE Lahssan Chirurgie Générale 
Pr. RHRAB Brahim Gynécologie –Obstétrique 
Pr. SENOUCI Karima Dermatologie 

Mars 1994 
Pr. ABBAR Mohamed* Urologie Inspecteur du SSM 
Pr. BENTAHILA Abdelali Pédiatrie 
Pr. BERRADA Mohamed Saleh Traumatologie - Orthopédie 
Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae Ophtalmologie 
Pr. LAKHDAR Amina Gynécologie Obstétrique 
Pr. MOUANE Nezha Pédiatrie 

Mars 1995 
Pr. ABOUQUAL Redouane Réanimation Médicale 
Pr. AMRAOUI Mohamed Chirurgie Générale 
Pr. BAIDADA Abdelaziz Gynécologie Obstétrique 
Pr. BARGACH Samir Gynécologie Obstétrique 
Pr. EL MESNAOUI Abbes Chirurgie Générale 
Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila Oto-Rhino-Laryngologie 
Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed Urologie 
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia Ophtalmologie 
Pr. SEFIANI Abdelaziz Génétique 
Pr. ZEGGWAGH Amine Ali Réanimation Médicale 

Décembre 1996 
Pr. BELKACEM Rachid Chirurgie Pédiatrie 
Pr. BOULANOUAR Abdelkrim Ophtalmologie 
Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan Chirurgie Générale  
Pr. GAOUZI Ahmed Pédiatrie 
Pr. OUZEDDOUN Naima Néphrologie 

Pr. ZBIR EL Mehdi* Cardiologie Directeur HMI Mohammed V  

Novembre 1997 
Pr. ALAMI Mohamed Hassan Gynécologie-Obstétrique 
Pr. BIROUK Nazha Neurologie 
Pr. FELLAT Nadia Cardiologie 
Pr. KADDOURI Noureddine Chirurgie Pédiatrique 
Pr. KOUTANI Abdellatif Urologie 
Pr. LAHLOU Mohamed Khalid Chirurgie Générale 
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ Pédiatrie 
Pr. TOUFIQ Jallal Psychiatrie Directeur Hôp.Ar-razi Salé 
Pr. YOUSFI MALKI Mounia Gynécologie Obstétrique 

Novembre 1998 
Pr. BENOMAR ALI Neurologie Doyen de la FM Abulcassis 
Pr. BOUGTAB Abdesslam Chirurgie Générale 
Pr. ER RIHANI Hassan Oncologie Médicale 
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Pr. BENKIRANE Majid* Hématologie 

Janvier 2000 
Pr. ABID Ahmed* Pneumo-phtisiologie 
Pr. AIT OUAMAR Hassan Pédiatrie  
Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr Sououd Pédiatrie 
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine Pneumo-phtisiologie 
 Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer Chirurgie Générale  
Pr. ECHARRAB El Mahjoub Chirurgie Générale 
Pr. EL FTOUH Mustapha Pneumo-phtisiologie 
Pr. EL MOSTARCHID Brahim* Neurochirurgie 
Pr. TACHINANTE Rajae Anesthésie-Réanimation 
Pr. TAZI MEZALEK Zoubida Médecine Interne 

Novembre 2000 
Pr. AIDI Saadia Neurologie 
Pr. AJANA Fatima Zohra Gastro-Entérologie 
Pr. BENAMR Said Chirurgie Générale 
Pr. CHERTI Mohammed Cardiologie 
Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL HASSANI Amine Pédiatrie Directeur Hôp.Cheikh Zaid 
Pr. EL KHADER Khalid Urologie 
Pr. GHARBI Mohamed El Hassan Endocrinologie et Maladies Métaboliques  
Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae Pédiatrie 

Décembre 2001 
Pr. BALKHI Hicham* Anesthésie-Réanimation 
Pr. BENABDELJLIL Maria Neurologie 
Pr. BENAMAR Loubna Néphrologie 
Pr. BENAMOR Jouda Pneumo-phtisiologie 
Pr. BENELBARHDADI Imane Gastro-Entérologie 
Pr. BENNANI Rajae Cardiologie 
Pr. BENOUACHANE Thami Pédiatrie 
Pr. BEZZA Ahmed* Rhumatologie 
 Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi Anatomie 
Pr. BOUMDIN El Hassane* Radiologie 
Pr. CHAT Latifa Radiologie 
Pr. EL HIJRI Ahmed Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid Neuro-Chirurgie 
Pr. EL MADHI Tarik Chirurgie-Pédiatrique Directeur Hôp. Des Enfants Rabat 
Pr. EL OUNANI Mohamed Chirurgie Générale 
Pr. ETTAIR Said Pédiatrie Directeur Hôp. Univ. International (Cheikh Khalifa) 
Pr. GAZZAZ Miloudi* Neuro-Chirurgie 
Pr. HRORA Abdelmalek Chirurgie Générale Directeur Hôpital Ibn Sina 
Pr. KABIRI EL Hassane* Chirurgie Thoracique 
Pr. LAMRANI Moulay Omar Traumatologie Orthopédie 
Pr. LEKEHAL Brahim Chirurgie Vasculaire Périphérique V-D chargé Aff Acad. Est. 
Pr. MEDARHRI Jalil Chirurgie Générale 
Pr. MIKDAME Mohammed* Hématologie Clinique 
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Pr. MOHSINE Raouf Chirurgie Générale 
Pr. NOUINI Yassine Urologie 
Pr. SABBAH Farid Chirurgie Générale 
Pr. SEFIANI Yasser Chirurgie Vasculaire Périphérique  
Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia Pédiatrie 

Décembre 2002 
Pr. AMEUR Ahmed* Urologie 
Pr. AMRI Rachida Cardiologie 
Pr. AOURARH Aziz* Gastro-Entérologie 
Pr. BAMOU Youssef* Biochimie-Chimie 
Pr. BELMEJDOUB Ghizlene* Endocrinologie et Maladies Métaboliques 
Pr. BENZEKRI Laila Dermatologie 
Pr. BENZZOUBEIR Nadia Gastro-Entérologie 
Pr. BERNOUSSI Zakiya Anatomie Pathologique 
Pr. CHOHO Abdelkrim* Chirurgie Générale 
Pr. CHKIRATE Bouchra Pédiatrie 
Pr. EL ALAMI EL Fellous Sidi Zouhair Chirurgie Pédiatrique  
Pr. FILALI ADIB Abdelhai Gynécologie Obstétrique 
Pr. HAJJI Zakia Ophtalmologie 
Pr. KRIOUILE Yamina Pédiatrie 
Pr. OUJILAL Abdelilah Oto-Rhino-Laryngologie 
Pr. RAISS Mohamed Chirurgie Générale 
Pr. SIAH Samir* Anesthésie Réanimation 
Pr. THIMOU Amal Pédiatrie 
Pr. ZENTAR Aziz* Chirurgie Générale 

Janvier 2004 
Pr. ABDELLAH El Hassan Ophtalmologie 
Pr. AMRANI Mariam Anatomie Pathologique  
Pr. BENBOUZID Mohammed Anas Oto-Rhino-Laryngologie  
Pr. BENKIRANE Ahmed* Gastro-Entérologie 
Pr. BOULAADAS Malik Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale 
Pr. BOURAZZA Ahmed* Neurologie 
Pr. CHAGAR Belkacem* Traumatologie Orthopédie 
Pr. CHERRADI Nadia Anatomie Pathologique 
Pr. EL FENNI Jamal* Radiologie 
Pr. EL HANCHI ZAKI Gynécologie Obstétrique 
Pr. EL KHORASSANI Mohamed Pédiatrie 
Pr. HACHI Hafid Chirurgie Générale 
Pr. JABOUIRIK Fatima Pédiatrie 
Pr. KHARMAZ Mohamed Traumatologie Orthopédie 
Pr. MOUGHIL Said Chirurgie Cardio-Vasculaire 
Pr. OUBAAZ Abdelbarre* Ophtalmologie 
Pr. TARIB Abdelilah* Pharmacie Clinique 
Pr. TIJAMI Fouad Chirurgie Générale 
Pr. ZARZUR Jamila Cardiologie 

Janvier 2005 
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Pr. ABBASSI Abdellah Chirurgie Réparatrice et Plastique 
Pr. AL KANDRY Sif Eddine* Chirurgie Générale 
Pr. ALLALI Fadoua Rhumatologie 
Pr. AMAZOUZI Abdellah Ophtalmologie 
Pr. BAHIRI Rachid Rhumatologie Directeur Hôp. Al Ayachi Salé 
Pr. BARKAT Amina Pédiatrie 
Pr. BENYASS Aatif* Cardiologie 
Pr. DOUDOUH Abderrahim* Biophysique 
Pr. HAJJI Leila Cardiologie (mise en disponibilité) 
Pr. HESSISSEN Leila Pédiatrie 
Pr. JIDAL Mohamed* Radiologie 
Pr. LAAROUSSI Mohamed Chirurgie Cardio-vasculaire 
Pr. LYAGOUBI Mohammed Parasitologie 
Pr. SBIHI Souad Histo-Embryologie Cytogénétique 
Pr. ZERAIDI Najia Gynécologie Obstétrique 

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

Octobre 2007 
Pr. ABIDI Khalid Réanimation médicale 
Pr. ACHACHI Leila Pneumo phtisiologie 
Pr. AMHAJJI Larbi* Traumatologie orthopédie 
Pr. AOUFI Sarra Parasitologie 
Pr. BAITE Abdelouahed* Anesthésie réanimation 
Pr. BALOUCH Lhousaine* Biochimie-chimie 
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Pr. BENZIANE Hamid* Pharmacie clinique 
Pr. BOUTIMZINE Nourdine Ophtalmologie 
Pr. CHERKAOUI Naoual* Pharmacie galénique 
Pr. EL BEKKALI Youssef* Chirurgie cardio-vasculaire 
Pr. EL ABSI Mohamed Chirurgie générale 
Pr. EL MOUSSAOUI Rachid Anesthésie réanimation 
Pr. EL OMARI Fatima Psychiatrie 
Pr. GHARIB Noureddine Chirurgie plastique et réparatrice 
Pr. HADADI Khalid* Radiothérapie 
Pr. ICHOU Mohamed* Oncologie médicale 
Pr. ISMAILI Nadia Dermatologie 
Pr. KEBDANI Tayeb Radiothérapie 
Pr. LOUZI Lhoussain* Microbiologie 
Pr. MADANI Naoufel Réanimation médicale 
Pr. MARC Karima Pneumo phtisiologie 
Pr. MASRAR Azlarab Hématologie biologique 
Pr. OUZZIF Ez zohra* Biochimie-chimie 
Pr. SEFFAR Myriame Microbiologie 
Pr. SEKHSOKH Yessine* Microbiologie 
Pr. SIFAT Hassan* Radiothérapie 
Pr. TACHFOUTI Samira Ophtalmologie 
Pr. TAJDINE Mohammed Tariq* Chirurgie générale 
Pr. TANANE Mansour* Traumatologie-orthopédie 
Pr. TLIGUI Houssain Parasitologie 
Pr. TOUATI Zakia Cardiologie 

Mars 2009 
Pr. ABOUZAHIR Ali* Médecine interne 
Pr. AGADR Aomar* Pédiatrie 
Pr. AIT ALI Abdelmounaim* Chirurgie Générale 
Pr. AKHADDAR Ali* Neuro-chirurgie 
Pr. ALLALI Nazik Radiologie 
Pr. AMINE Bouchra Rhumatologie 
Pr. ARKHA Yassir Neuro-chirurgie Directeur Hôp.des Spécialités 
Pr. BELYAMANI Lahcen* Anesthésie Réanimation 
Pr. BJIJOU Younes Anatomie 
Pr. BOUHSAIN Sanae* Biochimie-chimie 
Pr. BOUI Mohammed* Dermatologie 
Pr. BOUNAIM Ahmed* Chirurgie Générale 
Pr. BOUSSOUGA Mostapha* Traumatologie-orthopédie 
Pr. CHTATA Hassan Toufik* Chirurgie Vasculaire Périphérique 
Pr. DOGHMI Kamal* Hématologie clinique 
Pr. EL MALKI Hadj Omar Chirurgie Générale 
Pr. EL OUENNASS Mostapha* Microbiologie 
Pr. ENNIBI Khalid* Médecine interne 
Pr. FATHI Khalid Gynécologie obstétrique 
Pr. HASSIKOU Hasna* Rhumatologie 
Pr. KABBAJ Nawal Gastro-entérologie 
Pr. KABIRI Meryem Pédiatrie 
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Pr. KARBOUBI Lamya Pédiatrie 
Pr. LAMSAOURI Jamal* Chimie Thérapeutique 
Pr. MARMADE Lahcen Chirurgie Cardio-vasculaire 
Pr. MESKINI Toufik Pédiatrie 
Pr. MESSAOUDI Nezha* Hématologie biologique 
Pr. MSSROURI Rahal Chirurgie Générale 
Pr. NASSAR Ittimade Radiologie 
Pr. OUKERRAJ Latifa Cardiologie 
Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani* Pneumo-Phtisiologie 

Octobre 2010 
Pr. ALILOU Mustapha Anesthésie réanimation 
Pr. AMEZIANE Taoufiq* Médecine Interne Directeur ERSSM 
Pr. BELAGUID Abdelaziz Physiologie 
Pr. CHADLI Mariama* Microbiologie 
Pr. CHEMSI Mohamed* Médecine Aéronautique 
Pr. DAMI Abdellah* Biochimie- Chimie 
Pr. DARBI Abdellatif* Radiologie 
Pr. DENDANE Mohammed Anouar Chirurgie Pédiatrique  
Pr. EL HAFIDI Naima Pédiatrie 
Pr. EL KHARRAS Abdennasser* Radiologie 
Pr. EL MAZOUZ Samir Chirurgie Plastique et Réparatrice 
Pr. EL SAYEGH Hachem Urologie 
Pr. ERRABIH Ikram Gastro-Entérologie 
Pr. LAMALMI Najat Anatomie Pathologique 
Pr. MOSADIK Ahlam Anesthésie Réanimation 
Pr. MOUJAHID Mountassir* Chirurgie Générale 
Pr. ZOUAIDIA Fouad Anatomie Pathologique 

Decembre 2010 
Pr. ZNATI Kaoutar Anatomie Pathologique 

Mai 2012 
Pr. AMRANI Abdelouahed Chirurgie pédiatrique 
Pr. ABOUELALAA Khalil* Anesthésie Réanimation 
Pr. BENCHEBBA Driss* Traumatologie-orthopédie 
Pr. DRISSI Mohamed* Anesthésie Réanimation 
Pr. EL ALAOUI MHAMDI Mouna Chirurgie Générale 
Pr. EL OUAZZANI Hanane* Pneumophtisiologie 
Pr. ER-RAJI Mounir Chirurgie Pédiatrique 
Pr. JAHID Ahmed Anatomie Pathologique 

Février 2013 
Pr. AHID Samir Pharmacologie 
Pr. AIT EL CADI Mina Toxicologie 
Pr. AMRANI HANCHI Laila Gastro-Entérologie 
Pr. AMOR Mourad Anesthésie-Réanimation 
Pr. AWAB Almahdi Anesthésie-Réanimation 
Pr. BELAYACHI Jihane Réanimation Médicale  
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Pr. BELKHADIR Zakaria Houssain Anesthésie-Réanimation  
Pr. BENCHEKROUN Laila Biochimie-Chimie 
Pr. BENKIRANE Souad Hématologie 
Pr. BENSGHIR Mustapha* Anesthésie Réanimation 
Pr. BENYAHIA Mohammed* Néphrologie 
Pr. BOUATIA Mustapha Chimie Analytique et Bromatologie 
Pr. BOUABID Ahmed Salim* Traumatologie orthopédie 
Pr. BOUTARBOUCH Mahjouba Anatomie 
Pr. CHAIB Ali* Cardiologie 
Pr. DENDANE Tarek Réanimation Médicale 
Pr. DINI Nouzha* Pédiatrie 
Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Mohamed Ali  Anesthésie Réanimation  
Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Najwa Radiologie 
Pr. ELFATEMI NIZARE Neuro-chirurgie 
Pr. EL GUERROUJ Hasnae Médecine Nucléaire 
Pr. EL HARTI Jaouad Chimie Thérapeutique 
Pr. EL JAOUDI Rachid* Toxicologie 
Pr. EL KABABRI Maria Pédiatrie 
Pr. EL KHANNOUSSI Basma Anatomie Pathologique 
Pr. EL KHLOUFI Samir Anatomie 
Pr. EL KORAICHI Alae Anesthésie Réanimation 
Pr. EN-NOUALI Hassane* Radiologie 
Pr. ERRGUIG Laila Physiologie 
Pr. FIKRI Meryem Radiologie 
Pr. GHFIR Imade Médecine Nucléaire 
Pr. IMANE Zineb Pédiatrie 
Pr. IRAQI Hind Endocrinologie et maladies métaboliques 
Pr. KABBAJ Hakima Microbiologie 
Pr. KADIRI Mohamed* Psychiatrie 
Pr. LATIB Rachida Radiologie 
Pr. MAAMAR Mouna Fatima Zahra Médecine Interne 
 Pr. MEDDAH Bouchra Pharmacologie 
Pr. MELHAOUI Adyl Neuro-chirurgie 
Pr. MRABTI Hind Oncologie Médicale 
Pr. NEJJARI Rachid Pharmacognosie 
Pr. OUBEJJA Houda Chirugie Pédiatrique 
Pr. OUKABLI Mohamed* Anatomie Pathologique 
Pr. RAHALI Younes Pharmacie Galénique Vice-Doyen à la Pharmacie 
Pr. RATBI Ilham Génétique 
Pr. RAHMANI Mounia Neurologie 
Pr. REDA Karim* Ophtalmologie 
Pr. REGRAGUI Wafa Neurologie 
Pr. RKAIN Hanan Physiologie 
Pr. ROSTOM Samira Rhumatologie 
Pr. ROUAS Lamiaa Anatomie Pathologique 
Pr. ROUIBAA Fedoua* Gastro-Entérologie 
Pr. SALIHOUN Mouna Gastro-Entérologie 
Pr. SAYAH Rochde Chirurgie Cardio-Vasculaire 
Pr. SEDDIK Hassan* Gastro-Entérologie 
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Pr. ZERHOUNI Hicham Chirurgie Pédiatrique 
Pr. ZINE Ali* Traumatologie Orthopédie 

AVRIL 2013 
Pr. EL KHATIB MOHAMED KARIM* Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale 

MARS 2014 
Pr. ACHIR Abdellah Chirurgie Thoracique 
Pr. BENCHAKROUN Mohammed* Traumatologie- Orthopédie  
Pr. BOUCHIKH Mohammed Chirurgie Thoracique 
Pr. EL KABBAJ Driss* Néphrologie 
Pr. EL MACHTANI IDRISSI Samira* Biochimie-Chimie 
Pr. HARDIZI Houyam Histologie- Embryologie-Cytogénétique 
Pr. HASSANI Amale* Pédiatrie 
Pr. HERRAK Laila Pneumologie 
Pr. JEAIDI Anass* Hématologie Biologique 
Pr. KOUACH Jaouad* Génycologie-Obstétrique 
Pr. MAKRAM Sanaa* Pharmacologie 
Pr. RHISSASSI Mohamed Jaafar CCV 
Pr. SEKKACH Youssef* Médecine Interne 
Pr. TAZI MOUKHA Zakia Génécologie-Obstétrique 

DECEMBRE 2014 
Pr. ABILKACEM Rachid* Pédiatrie 
Pr. AIT BOUGHIMA Fadila Médecine Légale 
Pr. BEKKALI Hicham* Anesthésie-Réanimation 
Pr. BENAZZOU Salma Chirurgie Maxillo-Faciale 
Pr. BOUABDELLAH Mounya Biochimie-Chimie 
Pr. BOUCHRIK Mourad* Parasitologie 
Pr. DERRAJI Soufiane* Pharmacie Clinique 
Pr. EL AYOUBI EL IDRISSI Ali Anatomie 
Pr. EL GHADBANE Abdedaim Hatim* Anesthésie-Réanimation  
Pr. EL MARJANY Mohammed* Radiothérapie 
Pr. FEJJAL Nawfal Chirurgie Réparatrice et Plastique 
Pr. JAHIDI Mohamed* O.R.L 
Pr. LAKHAL Zouhair* Cardiologie 
Pr. OUDGHIRI NEZHA Anesthésie-Réanimation 
Pr. RAMI Mohamed Chirurgie Pédiatrique 
Pr. SABIR Maria Psychiatrie 
Pr. SBAI IDRISSI Karim* Médecine préventive, santé publique et Hyg. 

AOUT 2015 
Pr. MEZIANE Meryem Dermatologie 
Pr. TAHIRI Latifa Rhumatologie 
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PROFESSEURS AGREGES : 

JANVIER 2016 
Pr. BENKABBOU Amine Chirurgie Générale 
Pr. EL ASRI Fouad* Ophtalmologie 
Pr. ERRAMI Noureddine* O.R.L 
Pr. NITASSI Sophia O.R.L 

JUIN 2017 
Pr. ABI Rachid* Microbiologie 
Pr. ASFALOU Ilyasse* Cardiologie 
Pr. BOUAITI El Arbi* Médecine préventive, santé publique et Hyg. 
Pr. BOUTAYEB Saber Oncologie Médicale 
Pr. EL GHISSASSI Ibrahim Oncologie Médicale 
Pr. HAFIDI Jawad Anatomie 
Pr. MAJBAR Mohammed Anas Chirurgie Générale 
Pr. OURAINI Saloua* O.R.L 
Pr. RAZINE Rachid Médecine préventive, santé publique et Hyg. 
Pr. SOUADKA Amine Chirurgie Générale 
Pr. ZRARA Abdelhamid* Immunologie 

MAI 2018 
Pr. AMMOURI Wafa Médecine interne 
Pr. BENTALHA Aziza Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL AHMADI Brahim Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL HARRECH Youness* Urologie 
Pr. EL KACEMI Hanan Radiothérapie 
Pr. EL MAJJAOUI Sanaa Radiothérapie 
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INTRODUCTION GÉNÉRALE 

La maladie de Behçet est une maladie inflammatoire chronique d’origine mal 

déterminée, probablement multifactorielle, évoluant par poussées espacées de rémissions, 

associant classiquement une aphtose buccale, une aphtose génitale et une uvéite à hypopion.1 

Depuis l’individualisation de la maladie en 1937, l’augmentation du nombre de cas 

rapportés a permis d’élargir le champ des manifestations cliniques de cette pathologie - les 

plus fréquentes étant cutanéo-muqueuses, ophtalmologiques et articulaires, les plus graves 

étant neurologiques et cardiovasculaires et les moins connues étant gastro-intestinales et 

respiratoires - à une atteinte multi-systémique variable et polymorphe dont le substratum 

anatomique est une vascularite.2,3 

C’est une maladie rare qui survient au cours de la troisième décennie, bien connue des 

populations du pourtour méditerranéen, de l’Asie centrale et de l’Est 4, et rappelle par sa 

distribution géographique l’itinéraire de la route de la soie.5 

En l’absence de test diagnostique pathognomonique, son diagnostic est clinique, basé 

sur des critères internationaux.6 

L’atteinte vasculaire, dite « angio-Behçet » , peut atteindre 32% des cas selon les 

études7, et est responsable de la majorité des décès au cours de la maladie.8 

Elle peut intéresser tous les vaisseaux, artères et veines, quel que soit leur calibre, avec 

néanmoins une préférence pour le système veineux.8 

Les lésions artérielles prédominent sur l’aorte abdominale, les artères pulmonaires, 

fémorales et iliaques. Elles regroupent les occlusions, les sténoses et les aortites avec les 

anévrysmes artériels 9 ; ces derniers sont considérés comme la manifestation artérielle la plus 

fréquente 10–13 et s’associent à un taux élevé de mortalité.11 Ils constituent en effet de 

véritables aphtes artériels menacés de rupture et justifient un traitement chirurgical urgent, 

bien que délicat, virant davantage vers une approche endovasculaire, encadré par un contrôle 

médicamenteux de la maladie. 
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Dans la littérature, la multifocalité des lésions vasculaires dans le cadre d’un angio-

Behçet n’a que très peu été décrite, expliquant la légitimité et l’intérêt de ce travail. 

Ainsi, nous rapportons le cas d’un patient suivi pour maladie de Behçet chez qui 

coexistent deux lésions pseudoanévrysmales de révélation insolite dans l’objectif d’étayer les 

spécificités des lésions multiples de l’angio-Behçet et de sensibiliser aux risques qu’elles 

peuvent engendrer. 
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MISE AU POINT SUR LA MALADIE DE BEHCET 

I. Généralités 

1. Définition 

La Maladie de Behçet a été nommée d’après Hulusi Behçet, un dermatologue turc, qui 
décrivit la triade clinique caractéristique de la maladie pour la première fois en 1937, 
associant une aphtose buccale, des ulcérations génitales et une uvéite à hypopion.1 

Depuis, l’expression clinique de la maladie s’est élargie, évoquant d’autres lésions 
cutanéo-muqueuses et oculaires et impliquant à des degrés variables l’atteinte de plusieurs 
systèmes : articulaire, vasculaire, gastro-intestinal, cardiopulmonaire et neurologique.2 

Il est actuellement établi qu’il s’agit d’une vascularite systémique d’étiologie inconnue, 
qui survient entre la deuxième et la quatrième décennie et qui évolue de façon imprévisible 
par poussées espacées de rémissions.14 

C'est une maladie relativement rare, aujourd’hui ubiquitaire du fait de l’immigration15 
mais historiquement nommée maladie de la route de la soie par Ohno16. En effet, celle-ci a 
débuté dans les populations du pourtour méditerranéen, de l’Asie Centrale et de l’Est, pour 
lesquelles elle maintient sa prédilection.4  

  

Figure 1 : Pr. Hulusi Behçet (1889-1948)17 
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2. Historique 

Parmi les descriptions les plus anciennes se rapprochant de la maladie de Behçet, on 

retrouve celle d’Hippocrate, 45O ans avant J.C., traduite du grec ancien :16  

« There were other fevers also, wich I shall describe in due course. Many had aphtae 

and sores in the mouth. Fluxes about the genitals were copious ; sores, tumours external 

and internal ; the swellings which appear in the groin. Watery inflammations of the eyes, 

chronic and painful. Growths on the eyelids, external and internal, in many cases 

destroying the sight,  wich are called ‘’figs‘’ . There were also growths on other sores, 

particularly in the genitals. Many carbuncles in the summer, and other affections called 

‘’rot’’. Large pustules. Many had had large tetters. »18 

 

 

Figure 2 : Description originale de la maladie par Hippocrate of Cos en langue grecque dans son 
livre « Epidemion », livre III, cas 7 19 

 
 

Plus de 600 ans plus tard, une référence à ces signes cliniques a été notée dans les écrits 

du physicien chinois Zhong-Jing Zhang, vers la fin du Ier siècle du calendrier grégorien. 

Depuis, aucune description similaire n’a été rapportée dans la littérature médicale pour près 

de 1700 ans.16 
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À partir du 18ème siècle, la description de cas individualisés et parfois d’une série de cas 

dont le tableau clinique concorde avec la description de la maladie reprend :  

- En 1772, Janin cite un cas d’uvéite récidivante avec hypopion. 

- En 1895, Neumann et Christlieb rapportent chacun des cas féminins d’ulcérations oro-

génitales récidivantes. 

- En 1906, Reis décrit une atteinte plus étendue associant uvéite récidivante à hypopion, 

arthrite, érythème noueux et signes généraux.  

- En 1908, Blüthe associe une orchite à la symptomatologie classique chez un patient 

présentant une uvéite avec atrophie optique.  

- Les travaux de Gilbert débutant en 1920 décrivent la maladie d’ophtalmie lente ou 

d’iridocyclite septique et impliquent pour la première fois le staphylocoque dans 

l’étiopathogénie de la maladie. 

- En 1923, Wewe évoque une atteinte neurologique et corrobore l’étiologie 

staphylococcique. 

- Planner et Remenovsky en 1922 et Shigeta en 1924 reprennent la description de la 

triade caractéristique de la maladie. 

- En 1925 et en 1926, thrombophlébite et dépression s’intègrent individuellement au 

tableau clinique, citées respectivement par Pils et Grütz. 

- La première utilisation du pathergy-test s’est faite en 1929 par Samek et Fischer 

- Walter et Roman en 1930, immédiatement suivis de Kümer, mettent en évidence des 

lésions de vascularite sur des ulcères génitaux et un érythème noueux chez 3 femmes.4,20 

- La même année, Benedictos Adamantiades, un ophtalmologue grec, présente et publie 

un cas sous le titre d’ « Uvéite récidivante à hypopion ». Il rapporte ensuite 2 autres cas et 

identifie la thrombophlébite comme quatrième signe cardinal de la maladie en 1946, avant de 

proposer la première classification de la maladie dans un travail de mise au point publié en 

1956.4 



 

7 

 

Figure 3 : Dr. Benedictos Adamantiades (1875-1962)15 

 

- Parallèlement, Hulusi Behçet, médecin et professeur turc ayant identifié la 

symptomatologie classique chez certains de ses patients en 1924, 1930 et 1936, propose de 

rattacher ces symptômes à une seule et même entité pathologique.16,21 Certain de 

l’individualité clinique de la maladie, il publia ses observations et les présenta à la rencontre 

de l’Association Dermatologique d’Istanbul en 1937.  

Malgré l’intérêt qu’a pu susciter l’ensemble de ces travaux au sein du comité 

scientifique, il eût fallu dix années supplémentaires pour que la maladie de Behçet soit 

formellement reconnue au cours du congrès international de dermatologie, tenu en 1947.4 

- En 1941, Touraine décrit 274 cas d’aphtes buccaux et analyse leur association à une 

uvéite à hypopion, puis revoit 343 cas rapportés dans la littérature en 1955 et introduit la 

notion de grande aphtose ou d’aphtose généralisée.4,22 

- En 1966 à Rome a eu lieu le premier symposium qui étudie l’aspect clinique et 

anatomopathologique des manifestations cutanéomuqueuses, oculaires et neurologiques.  

- Une 1ère série marocaine a été analysée dans le cadre d’une thèse par Zini en 1969.23,24 

- Le deuxième symposium à Istanbul en 1977 décrit les manifestations articulaires et 

étudie l’association de la maladie aux antigènes HLA classe I. 
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- En 1985 à Tokyo, on se focalisait sur les mécanismes immunologiques impliqués dans 

l’étiopathogénie de la maladie. 

- Le rôle étiopathogénique des antigènes HLA classe II et de quelques virus a été 

considéré  dans la conférence de 1987 à Londres  

- Une mise au point a été faite sur les manifestations veineuses et artérielles de la 

maladie en 1988 à Istanbul. 

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

discussion des critères de diagnostic et de classification proposés par l’International Study 

Group of Behçet Disease (ISG).25 Leur établissement s’est effectué une année plus tard à 

Paris. 

- En 1993 a eu lieu le sixième symposium destiné à étudier les aspects pédiatriques de la 

maladie de Behçet. Les critères de Davatchi et certaines nouveautés thérapeutiques comme 

l’interféron ont été avancés.  

- Le septième congrès international de la maladie s’est effectué en 1997. Il a revu 

l’atteinte articulaire de la MB et son degré d’association/ressemblance avec les 

spondylarthropathies.  

- En 1998 a eu lieu le huitième congrès international de la maladie. 

- En mai 2000 s’est tenue la neuvième conférence internationale de la maladie de 

Behçet à Séoul.  

- Les recommandations de l’EULAR ont été présentées lors de la treizième conférence 

internationale sur la maladie de Behçet qui a eu lieu en mai 2008 en Autriche et une mise à 

jour fut élaborée en 2018. 

Les observations concernant cette affection intrigante ne cessent de se multiplier, 

permettant de mieux cerner cette pathologie, tant sur le plan étiologique, physiopathologique, 

diagnostique et évolutif que sur le plan thérapeutique et pronostique, mais le mystère continue 

à planer sur certains de ses aspects. Elle reste sujette à plusieurs travaux de recherche. 
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3. Dénomination 

Dans un souci d’appropriation inéquitable de l’histoire médicale, certains auteurs 

préfèrent le nom de maladie d’Adamantiades-Behçet, sous prétexte qu’Adamantiades avait 

précédé à conclure quelques années plus tôt, lors de la Rencontre Annuelle de l’Association 

Médicale d’Athènes en 1930, que l’association d’ulcères génitaux et d’une arthrite à une 

uvéite récidivante à hypopion était relative à une même pathologie. 

D’autres auteurs maintiennent la légitimité de la dénomination de la maladie, en 

appuyant qu’Adamantiades n’avait en fait évoqué la possibilité d’une maladie nouvelle que 

par rapport aux signes oculaires, et qu’il avait attribué le reste des symptômes, tout comme 

d’autres chercheurs avant l’individualisation de la maladie, à une cause infectieuse comme la 

tuberculose, la syphilis, le staphylocoque voire à un sepsis, et moins probablement à une 

réaction allergique ou encore à une coïncidence.20 

 

4. Épidémiologie 

4-1. Prévalence  

La maladie de Behçet se concentre particulièrement dans les populations asiatiques et 

européennes entre le 30ème et le 45ème parallèles nord, retraçant l’historique route de la soie, 

ancienne route marchande ayant inclus les pays du bassin méditerranéen, du Moyen et de 

l’Extrême-Orient. 

Avec 20 à 421 cas/100.000 habitants, la Turquie semblait enregistrer les taux les plus 

hauts6,26–28 jusqu’à ce qu’une première enquête menée en Jordanie conclue à une très forte 

prévalence dépassant ces registres29,30. Dans les autres pays du Moyen-Orient, notamment en 

Iran, en Irak, en Israël et en Arabie Saoudite, la prévalence de la maladie varie entre 15 et 

80/100.000 habitants.6 Les pays de l’Extrême-Orient, en particulier le Japon et la Chine, 

estiment respectivement le nombre de cas à 13,4 et 14 /100.000 habitants.31 

En Europe, il semblerait exister un gradient Sud-Nord26 ; l’Italie compte près de 16 

cas/100.000 habitants, suivie de l’Espagne et de la France avec 7,5 et 7,1 cas/100.000 

habitants, bien devant l’Allemagne et le Royaume-Uni.6  



 

10 

S’il est aujourd’hui clair que le bassin de population touché par la maladie est bien plus 

étendu que celui délimité par la route de la soie, cette pathologie reste peu commune dans le 

continent américain, l’Océanie et l’Afrique Sub-Saharienne.32 

Au Maroc, les données épidémiologiques manquent et ne permettent pas d’estimer la 

fréquence de la pathologie avec fiabilité. Néanmoins, plusieurs études rapportent des séries de 

patients atteints de la maladie de Behçet, laissant supposer une prévalence non négligeable.  

Une étude effectuée à Rotterdam (Pays-Bas) estime la prévalence de la maladie au sein 

de la population d’origine marocaine à 39/100.000 habitants, par comparaison à 71 

cas/100.000 habitants chez les sujets d’origine turque.5,33 

À notre connaissance, il n’existe pas assez de données épidémiologiques qui permettent 

de prédire que la prévalence de la maladie puisse être influencée par une habitation en zone 

rurale ou urbaine.34 

 

 

 

Figure 4 : Prévalence de la maladie de Behçet à travers le monde 35 
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4-2. Incidence 

Les données épidémiologiques longitudinales disponibles sont en faveur d’une stabilité 

de l’incidence de la MB mais, contrairement à sa prévalence, son incidence n’a été que peu 

étudiée et il reste difficile de formuler des hypothèses quant à sa répartition dans l’espace et 

dans le temps.34 

Dans les quelques enquêtes menées, son taux a été estimé pour 100.000 à 0,24 en Italie, 

0,38 aux USA, 0,66 en Espagne, 0,75 au Japon, 1 en Allemagne, 3,97 en Corée.30,34  

Elle est de 21 pour 100.000 chez les immigrants turcs en Allemange.21,36  

4-3. Age 

La MB peut intéresser toutes les tranches d’âge, avec un pic de fréquence entre la 

deuxième et la quatrième décennie.5,37 Un début plus précoce chez les hommes a été rapporté 

dans plusieurs séries de cas.36,38,39 Dans les pays du Maghreb, l’âge moyen du diagnostic est 

de 32,6 ans.40 

Lorsque la symptomatologie débute dans les 16 premières années de vie, on parle de 

Behçet juvénile.5,38 Sa prévalence se situe entre 2 et 5%30,41 et semble croître au cours des 

dernières années, avec la description de quelques rares formes néonatales.42–44 Par opposition, 

la survenue d’une première poussée après l’âge de 50 ans semble exceptionnelle et le 

diagnostic de la maladie de Behçet doit être retenu avec la plus grande réserve.45 

 

Figure 5 : Incidence annuelle/100.000 habitants de la MB  
en fonction de l’âge dans 2 études de population34 
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4-4. Sexe 

Le sex-ratio dans la MB est difficile à étudier et reste un sujet de controverse.34 

La prédominance masculine largement rapportée dans d’anciennes études a failli à la 
règle de consistance, ce qui lui a valu sa légitimité.30 

En effet, la maladie tend à affecter aussi bien les femmes que les hommes, et semble 
répondre à une variabilité géographique. Il y aurait ainsi une prédominance masculine dans 
les pays du Moyen-Orient et en Méditerranée, et l’inverse dans les pays asiatiques comme la 
Corée et le Japon, en Europe de l’Ouest et aux États-Unis.36,46 

Dans les pays du Maghreb40, et notamment au Maroc22,43,47, la majorité des études font 
varier le sex-ratio de 2.2 à 4.3 en faveur du sexe masculin.48  

Ce dernier serait vraisemblablement un facteur de mauvais pronostic, associé à une 
atteinte plus sévère et une mortalité plus élevée en comparaison avec le sexe opposé.5,34,49 

 

Figure 6 : Sexe ratio (Hommes/Femmes) de la MB dans différentes études de population  
(estimations ponctuelles et intervalles de confiance calculés selon la loi binomiale)34 

 

4-5. Prédisposition familiale :  

La prédisposition familiale est l’un des principaux traits épidémiologiques de la maladie 
de Behçet. En effet, elle est plus fréquente chez les familles d’origine coréennes que d’origine 
japonaise et chinoise. De la même façon, les patients d’origine arabe, israélienne et turque 
présentent une fréquence plus élevée des cas familiaux que les patients européens50.  

La fréquence des formes familiales varie entre 2 et 18% selon les populations.51,52 
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5. Nosologie 

Plusieurs chercheurs ont tenté de classer cette pathologie parmi les cadres nosologiques 

les plus connus au cours des années qui ont suivi sa découverte, comme les 

spondyarthropathies séronégatives, les maladies auto-immunes, et plus récemment les 

maladies auto-inflammatoires.  

À ce jour, il n’existe pas d’évidence qui permette de l’encadrer dans l’une de ces 3 

entités du fait de la variabilité de sa présentation clinique, le débat sur sa physiopathogénie, et 

l’efficacité inégale du traitement sur les différentes lésions.53 

Pour ces raisons, certains auteurs préfèrent la dénomination de « syndrome »40,54 plutôt 

que « maladie », alors que d’autres considèrent qu’il s’agit d’une pathologie individualisée et 

maintiennent la légitimité de sa dénomination la plus commune. 36 

D’autre part, aucune manifestation clinique n’est pathognomonique et aucun signe 

biologique, radiologique ou histologique n’est spécifique de la maladie de Behçet 55. 

Son diagnostic repose sur un groupement symptomatique hétérogène et variable 

pouvant être rencontré dans plusieurs autres affections 17, ce qui pose un problème 

différentiel, notamment et en fonction des systèmes concernés avec l’aphtose buccale bénigne 

récidivante, certaines connectivites comme le lupus érythémateux disséminé, la sarcoïdose, la 

sclérose systémique et la polychondrite atrophiante, les spondylarthropathies, mais également 

avec la rectocolite hémorragique et la maladie de Crohn, la maladie de Takayashu, ou encore 

la sclérose en plaques et bien d’autres17,56. Certains ont été décrits en conjonction avec la 

maladie dans le cadre d’un syndrome de chevauchement.57–59 

Aujourd’hui, la maladie de Behçet fait partie des vascularites à vaisseaux de calibre 

variable selon la nouvelle nomenclature des vascularites systémiques établie lors de la 

Conférence de Consensus de Chapell et Hill tenue en 2012.60 



 

14 

6. Étiopathogénie et Physiopathologie 

6-1.  Prédisposition génétique 

Initiée par les études observationnelles de la distribution géographique particulière de la 

maladie de Behçet61 et la dispersion catégorisée de son tableau clinique53, la théorie d’une 

prédisposition génétique a été corroborée par l’agrégation de la pathologie au sein des 

familles de patients atteints de la maladie de Behçet 44,62,63, avec une plus forte prévalence 

chez les jumeaux homozygotes 64 et un début plus précoce chez la descendance 62. 

Dans ce sens, des enquêtes ont permis d’identifier certains gènes de susceptibilité. Leur 

étendue réelle et leur implication dans l’étiopathogénie de la maladie reste l’objet de plusieurs 

sujets de recherches. 

a) Gènes HLA 

 HLA B51 

Son implication a été prouvée par Ohno en 1982 65 puis démontrée dans plusieurs 

populations d’origine ethnique et géographique différentes.44,66 

Le fait que la maladie de Behçet soit associée au même allèle HLA dans les différentes 

populations serait en faveur d’une hypothèse séduisante selon laquelle cette maladie se serait 

développée dans les pays du pourtour méditerranéen et à travers l’Asie jusqu’au Japon, 

suivant la route de la soie qu’empruntaient les tribus nomades ou turques porteuses de 

l’antigène HLA B51 qui auraient ainsi été à l’origine de sa diffusion (effet fondateur).16,66 

Chez les patients présentant une maladie de Behçet, 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 

l’Ouest.67,68 

Dans une méta-analyse colligeant 78 études effectuées entre 1975 et 2007, incluant 

4.800 cas de maladie de Behçet et 16.289 témoins, le risque relatif de développer une maladie 

de Behçet sur un génotype HLA B51 était de 5,90.69 
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Malgré cette forte association, la contribution de ce gène à la susceptibilité génétique 

globale de la maladie n’est estimée qu’à 20%62, laissant émerger la question d’un déséquilibre 

de liaison avec un ou plusieurs gènes au sein du même locus 70, et l’existence potentielle d’un 

polymorphisme génétique de susceptibilité. 

HLA B5101 représente le variant allélique majoritairement associé à la maladie de 

Behçet dans l’ensemble des populations étudiées (62-98%) suivi par HLA B5108 (10-30%) 36. 

Chez les Marocains atteints de la maladie de Behçet, l’allèle B5102 marque une 

fréquence de 16,1%, significativement supérieure à celle des témoins. Aucune autre étude 

n’avait rapporté l’implication de ce gène auparavant.31 

Près d’un demi-siècle après l’hypothèse de son implication, le rôle exact de l’Ag HLA 

B51 dans la pathogénèse de la maladie reste incertain, mais il semble être à l’origine du 

dysfonctionnement des neutrophiles et l’hyperréactivité des lymphocytes T observés au cours 

de la maladie de Behçet 36,62,71 . Il serait également rattaché à une atteinte et une évolution 

plus sévère de la maladie 36,72. 

 Autres gènes HLA 

Plusieurs autres allèles du CMH ont été associés à la maladie de Behçet mais le 

polymorphisme élevé de cette région génétique ne permet pas de leur attribuer avec toute 

confiance la prédisposition à la maladie Behçet, d’autant plus que les déséquilibres de liaison 

avec le gène HLA B51 sont fréquents. 

Parmi les gènes qui ont atteint une fréquence d’association significative avec la maladie 

indépendamment de HLA B51, on retrouve les gènes HLA A26 dans les populations turque, 

japonaise, grecque et taïwanaise 73,74, HLA B15 dans des séries marocaines 72,75 et HLA 

B5701 chez les Caucasiens 76. Une méta-analyse souligne aussi la fréquence d’association du 

gène HLA B27 avec la maladie de Behçet.77 

Avec moins d’ampleur et de signifiance, les gènes HLA B2702 77, HLA B3901, HLA 

B52 78, HLA B56 79, Cw1, Cw14, Cw15, Cw16, HLA DRB104 et HLA DRB107 80 ont été 

invoqués62,80. 
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b) Gènes proches du locus HLA 

 Gènes MIC 

Dans cette famille de 5 gènes (MIC-A à MIC-E), le gène MICA, centromérique de 

HLA-B, semble être associé à la MB. En effet, dans de nombreuses études, les génotypes 

MIC-A009, MIC-A006, MIC-A6 TM étaient fortement observés chez les patients inclus62. 

À l’état basal, le locus MICA s’exprime à la surface des cellules intestinales et 

thymiques, et en intracellulaire dans les kératinocytes, les cellules endothéliales et les 

fibroblastes. À l’occasion d’un stress, ces gènes seraient rencontrés à la surface de plusieurs 

types cellulaires (lymphocytes, monocytes et cellules endothéliales) et influenceraient 

l’activation des lymphocytes T CD8+ ou NK dans le processus physiopathologique de la 

maladie.36,66 

D’autres auteurs évoquent son rôle dans la médiation spécifique de la cytotoxicité des 

lymphocytes T chez les seuls patients porteurs du gène HLA B51 en poussée de la maladie, et 

le proposent comme facteur de risque génétique additionnel.36,71 

 Gènes du TNF 

Au cours de la dernière décennie, de nombreux chercheurs ont tenté d’élucider la 

relation entre les gènes du TNF et la maladie de Behçet 76,81–85, suscitée par les concentrations 

élevées de TNF- retrouvées dans le sérum des sujets malades14 et la capacité spontanée des 

monocytes et des lymphocytes du sang périphérique de ces patients à sécréter une grande 

quantité de TNF- et de TNF- 86,87. 

Les études menées ont conclu à une association prévalente à la maladie de Behçet de 

l’allèle TNF-1031C.81,84,85 

 Autres gènes 

o Gènes des IL 

Des variants alléliques du gène de l’IL-10 et un microsatellite situé entre les gènes de 

l’IL-23R et l’IL-12RB2 ont été les premiers composants génétiques associés à la maladie de 

Behçet en dehors du système HLA.88 



 

17 

L’IL-10 contrebalance l’effet pro-inflammatoire de certaines cytokines et inhibe la voie 

de co-stimulation des lymphocytes T cytotoxiques et des macrophages 89. Une diminution de 

sa concentration sérique et de son expression monocytaire explique certains phénomènes 

inflammatoires observés au cours de la maladie de Behçet.90,9192. 

Le locus IL-23R-IL-12RB2 serait impliqué dans le développement, la différenciation et 

l’activation des lymphocytes T. Il a été rattaché à la maladie de Behçet au sein des 

populations turque, et japonaise et iranienne.74,88 93 

D’autres gènes codant pour des IL pro-inflammatoires ont également été associés à la 

maladie de Behçet, comme l’IL-1, l’IL-6, l’IL-8, l’IL-12, l’IL-17 et l’IL-18.89 

o Gène ICAM (InterCellular Adhesion Molecule) 

ICAM-1 est fortement exprimée dans les infiltrats inflammatoires des cellules 

endothéliales et périvasculaires des examens histopathologiques des lésions de la maladie de 

Behçet. Les gènes codant pour cette molécule ont fait preuve de leur association à la maladie 

de Behçet et pourraient contribuer aux phénomènes inflammatoires responsables des 

dommages vasculaires qui lui sont attribués 94. 

o Gène du facteur V et de la prothrombine 

Compte tenu de la fréquence des complications thrombotiques de la maladie de Behçet, 

la participation de certains facteurs procoagulants dans la physiopathologie de la maladie a 

fait l’objet de certaines investigations, malgré des conclusions peu convaincantes quant à leur 

implication. 

Une focalisation sur les gènes 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 à la maladie de Behçet.95 Les mutations 1691A et 4070G pour le gène 

du facteur V, et 20210A pour celui de la prothrombine ont été validés dans plusieurs groupes 

ethniques95–97, alors qu’elles n’ont pas été retrouvées dans certaines populations.98 

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

la prothrombine maintenait son association à la maladie de Behçet 99. 
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o Gène MEFV 

La maladie de Behçet présente des similitudes épidémiologiques et 

anatomopathologiques avec la FMF, maladie génétique à transmission autosomique récessive, 

associée à des mutations du gène de MEFV. Les deux maladies ont par ailleurs ont été 

décrites en conjonction dans certaines séries.61,100,101 

Supposant l’existence d’une composante génétique commune aux deux maladies, les 

études réalisées ont en effet démontré que la présence de mutations du gène MEFV comme 

M694V, serait un marqueur de susceptibilité pour la maladie de Behçet, et plus 

particulièrement pour ses manifestations vasculaires.102–104 

c) Gènes en dehors du système HLA 

D’autres gènes en dehors du système HLA, notamment les gènes de l’eNOS, du 

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.62,73,105 

6-2. Facteurs environnementaux 

L’hypothèse d’un rôle de l’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 34. 

a) Agents infectieux 

Les données scientifiques ont longtemps considéré des infections virales et/ou 

bactériennes comme facteurs étiologiques potentiels de la maladie de Behçet, en supposant 

que l’agent étiologique a été véhiculé par les marchands le long de la route de la soie 34 bien 

qu’aucune transmission horizontale n’ait été rapportée 106. 

Malgré une faible reproductibilité et des résultats inconsistants 26, les chercheurs ont 

malgré tout proposé la contribution de certains virus et bactéries à l’expression de la maladie. 
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» Infections virales 

En 1937, H. Behçet était convaincu de l’étiologie virale de la maladie qu’il venait de 

découvrir1,4. Plus tard, des physiciens ont prétendu avoir isolé des particules virales dans les 

liquides biologiques de patients concernés par cette pathologie.107 

En mettant à part certains virus n’ayant pas fait preuve de leur association comme les 

virus de l’hépatite A, B et C, l’EBV, le CMV et le parvovirus B19, l’exclusion virus de 

l’herpès HSV-1 paraît difficile.108,109,110 Dans plusieurs séries, le taux d’Ac anti-HSV-1 et la 

présence de l’ADN de ce virus se sont avérés significativement plus élevés chez les patients 

en phase aigüe de la maladie, comparés aux sujets sains ou en rémission.111–114 Dans une 

étude expérimentale, l’inoculation in vivo du HSV-1 a induit des symptômes similaires à ceux 

rencontrés au cours de la maladie de Behçet, chez 30% des 258 souris inclues.115 

» Infections bactériennes 

Les Ag streptococciques et leurs anticorps ont été mis en évidence dans la flore 

bactérienne bucco-dentaire et les prélèvements sérologiques des patients atteints de la maladie 

de Behçet.109 

Par ailleurs, plusieurs observations ont rapporté l’exacerbation de la maladie après des 

soins dentaires ou des tests d’hypersensibilité par injection intradermique d’extraits de 

streptocoques 116, et un essai clinique randomisé prétend une réponse positive aux traitements 

antibiotiques à base de pénicilline.117 

Chez les sujets malades, l’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 après une stimulation pas des extraits d’Escherichia coli, de 

Staphylococcus aureus, de Klebsiella pneumoniae ou par des antigènes non-peptidiques 

communs à des bactéries d’origine diverse 66. Des cas d’association aux mycobactéries, au 

mycoplasme, à l’Helicobacter pylori et à Borrelia burgdorferii sont plus rares.118 

Ces données suggèrent que les lymphocytes T des patients atteints de la maladie 

auraient une hyperréactivité aux antigènes bactériens plutôt qu’une susceptibilité à une espèce 

bactérienne en particulier 66, ou encore que cette réponse immunitaire est le résultat d’une 

réaction croisée avec d’autres molécules 119. 
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b) Facteurs toxiques et autres facteurs environnementaux 

Les données évaluant le rôle de facteurs environnementaux non infectieux dans la 

maladie de Behçet sont très parcellaires. 

Certaines d’entre elles évoquent que le tabagisme serait probablement impliqué dans 

l’expression phénotypique de la maladie, mais l’interrogation quant à sa participation dans 

l’étiopathogénie de la maladie persiste.34,61,120 

Paradoxalement, il s’agirait d’un facteur protecteur selon une étude coréenne 121. 

Des études ont révélé chez les patients présentant une maladie de Behçet des 

concentrations élevées de cuivre, de manganèse et de zinc 122 et un faible taux de sélénium, 

puissant antioxydant qui intervient dans la neutralisation des radicaux libres.123,124 

Pour supporter cette théorie toxique, une étude expérimentale a induit chez les porcs, 

après l’adjonction dans leur alimentation de certains composés chimiques comme le zinc, 

certains organophosphorés et organochlorés, l’apparition d’ulcères buccaux, génitaux et 

intestinaux avec des lésions cutanées.106 

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 Behçet,125,126 mais l’hypothèse d’une 

hypovitaminose D en tant que facteur étiologique semble difficile à concilier avec la 

distribution de la maladie de Behçet qui prévaut dans des régions à fort ensoleillement.34 

6-3. Anomalie de la réponse inflammatoire 

a) Rôle des protéines du choc thermique 

Les protéines du choc thermique (Heat Shock Proteins ou HSP) sont des antigènes 

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 à la surface 

cellulaire, avec une préférence pour les cellules cutanées et de la rétine 66. Elle est 

surexprimée dans les lésions cutanées actives de la MB et par les leucocytes des patients. 127  
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HSP-65 (65 kDas) d’origine microbienne, notamment streptococcique, présente une 

homologie de séquence à 60 % avec HSP-60. La réponse des cellules T vis-à-vis des HSP 

bactériennes pourrait entraîner secondairement, par réactivité croisée, la prolifération de 

cellules T autoréactives vis-à-vis des HSP humaines 128 et stimuler l’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 TNFα, l’expression de molécules d’adhésion comme la 

E selectine, VCAM et ICAM et une réponse immune de type Th1 129,130.  

Des taux élevés d’anticorps anti-αβ-cristalline, une petite HSP, ont été trouvés dans le 

sérum et le LCR des patients avec un neuro-Behçet 131 

b) Rôle de l’oxyde nitrique 

L’oxyde nitrique (NO) est produit par l’oxyde nitrique synthétase endothéliale eNOS, 

exprimée à la surface des cellules endothéliales, en réponse à divers stimuli comme les 

infections, certaines cytokines, l’IFNγ ou les endotoxines. 66 

Plusieurs études ont montré que la MB était associée à un polymorphisme du gène 

eNOS 132,133 influençant la production de NO. 

D’autres facteurs semblent intervenir dans la production accrue de NO, comme 

l’augmentation du taux sérique du VEGF 134, du TNF 135, de la leptine 136 et de 

l’homocystéine 137. Envers cette dernière, le NO aurait des propriétés inhibitrices qui seraient 

limitées par une diminution de son taux sérique, comme rapporté dans certaines études 138,139. 

Paradoxalement, l’augmentation de ses concentrations dans le sérum 140, les érythrocytes 141, 

le liquide synovial 142 et l’humeur aqueuse 143 a également été observée chez les patients 

atteints de la maladie de Behçet et serait corrélée à son activité136. Il induirait une 

vasodilatation défaillante qui participerait à la prédisposition des patients aux thromboses 

artérielles144. En intratissulaire, il activerait les PNN présents dans les lésions de la MB et 

inhiberait leur migration. C’est aussi un médiateur majeur de l’inflammation de l’uvée145.  
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c) Stress oxydatif et radicaux libres 

Au cours de la MB et particulièrement en phase d’activité, un déséquilibre entre 

oxydants/antioxydants connu sous le nom de stress oxydatif, induit une production excessive 

d’anions superoxydes (O2-) et d’eau oxygénée (H2O2) à l’origine d’une décharge de radicaux 

libres, médiée par des PNN dysrégulés et hyperréactifs, capables de produire des dommages 

tissulaires144. 

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 à l’augmentation de l’activité de l’adénosine désaminase (ADA), 

marqueur d’activation des polynucléaires neutrophiles 146.  

Par ailleurs, la concentration plasmatique d’antioxydants non enzymatiques comme les 

vit A, C, E et le -carotène semble être plus faible chez les sujets présentant une MB 147,148. 

6-4. Anomalie de la réponse immunitaire 

a) Hyperréactivité des monocytes et des PNN 

Les monocytes activés sécrètent des cytokines pro-inflammatoires capables d’attirer et 

d’activer les polynucléaires au sein des tissus comme l’IL-1, l’IL-6, l’IL-8 le TNFα et le GM-

CSF 149,150. 

En étudiant les marqueurs d’activation à la surface des polynucléaires, il a été démontré 

qu’il existe chez les patients atteints de maladie de Behçet un état de préactivation, vu la 

rapidité avec laquelle s’installent les lésions.  

En effet, les neutrophiles des patients atteints de MB sont à l’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 excès et ont une activité 

phagocytaire accrue.151 

Le rôle fondamental des polynucléaires neutrophiles au sein des lésions de la MB a 

poussé certains auteurs à traiter les patients par leukaphérèse pour les dépléter en neutrophiles 

et en monocytes.152 
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b) Rôle des lymphocytes T 

Au cours de la MB, les LT expriment des marqueurs d’activation comme CD29 et 

CD69 dans le sang périphérique et dans les tissus. Ils induisent la production par les 

lymphocytes CD4+ et CD8+ de cytokines pro-inflammatoires comme l’IL-2, l’IFNγ,l’IL-6, 

l’IL-8, l’IL-12 et le TNF dont les concentrations sériques se sont révélées élevées chez les 

malades de Behçet.66,136 

Au niveau des sites lésés, et les LT sont guidés par les chémokines exprimés par leurs 

homologues, comme la MCP-1, produite en grande quantité dans les lésions cutanéo-

muqueuses de la MB 153. 

Dans le sang périphérique, l’augmentation du nombre des LTh-1 est corrélée à l’activité 

de la maladie et provoque une infiltration des tissus130.  

En intratissulaire (peau, tube digestif), les lymphocytes T activés persisteraient plus 

longtemps au sein des lésions par l’expression d’un polymorphisme génétique et seraient 

résistants à la mort cellulaire programmée Fas-dépendante 154.  

D’autre part, l’activité cytotoxique des lymphocytes T et des lymphocytes NK est 

augmentée au cours de la MB, avec un pourcentage élevé dans le sang et l’humeur aqueuse. 

Cette population cytotoxique paraît spécifique des uvéites de la MB car elle n’est pas 

retrouvée chez des patients avec une uvéite d’autre origine 155–157.  

Une hypothèse séduisante établie par une étude japonaise mérite d’être confirmée sur de 

plus grandes séries de patients. Elle considère que la cible des LT cytotoxiques pourrait être 

un peptide MIC, présenté au sein d’une molécule HLA B51 par une CPA 158. La réponse 

cytotoxique contre l’antigène formé par le MIC et le HLA-B51 serait à l’origine des lésions et 

de la pérennisation de l’inflammation66. 

Enfin, la sous-population lymphocytaire Tγδ subit une activation au contact des 

antigènes bactériens et des lipides présentés par les molécules MICA159. 
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c) Rôle des cellules endothéliales 

Une activation dysrégulée des cellules endothéliales, bouleversant l’intégrité de la paroi 

et de la lumière vasculaire, est clairement établie chez des patients présentant une maladie de 

Behçet 160,161. 

Des anticorps anti-cellules endothéliales sont communément présents au cours du 

Behçet avec ou sans atteinte vasculaire. Ils induisent une surexpression ICAM-1 et une 

activation des cellules endothéliales 36,147. 

D’autre part, certains peptides natriurétiques, dont la fonction et d’assurer l’homéostasie 

vasculaire, ont une faible concentration sérique chez les patients atteints de la maladie de 

Behçet ; celle du CNP serait attribuée à la dysfonction endothéliale136. 

d) Antigène S rétinien 36,66,112 

Parmi les auto-Ag potentiellement impliqués dans la maladie de Behçet, l’Ag S rétinien 

semble être en cause pour les manifestations ophtalmologiques. 

Chez les patients présentant une uvéite, notamment celle de la maladie de Behçet, une 

hyperréactivité des lymphocytes T envers l’Ag S rétinien a été démontré. 

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

peptides HLA séquentiellement homologues, particulièrement pour les types HLA B51 et 

B27.  

e) Immunité humorale 

Chez les patients atteints de la maladie de Behçet, les lymphocytes B expriment 

plusieurs marqueurs d’activation, alors que leurs taux sériques respectent les valeurs 

usuelles162. Cette contradiction pourrait s’expliquer par une redirection abondante des cellules 

B vers les tissus affectés163. 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 à l’existence d’une atteinte 

ophtalmologique active ou de lésions de thrombose vasculaire aiguë. Ils favoriseraient la 

réponse inflammatoire en augmentant l’expression des molécules d’adhésion à la surface de 
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l’endothélium vasculaire 66. Dans la maladie de Behçet, leur cible antigénique est une protéine 

qui intervient dans la fibrinolyse : l’α-enolase. Des auteurs rapportent également la présence 

d’anticorps anti- α-enolase dans la maladie.164 

Chez un quart des sujets présentant une uvéite postérieure dans le cadre d’un Behçet, 

des anticorps anti-alpha-tropomyosine ont été détectés. 165 

Enfin, plusieurs cas de Behçet néonatal transitoire ont été observés chez les enfants 

issus d’une grossesse menée dans le cadre d’un Behçet maternel, suggérant le passage 

d’anticorps maternels behçetogènes chez le fœtus et supportant l’implication de facteurs 

humoraux. 166–168 

 

6-5.  Concept physiopathologique actuel de la maladie de Behçet 

Malgré le mystère qui plane sur l’étiopathogénie de la maladie, plusieurs études 

s’accordent à impliquer des facteurs génétiques, infectieux et environnementaux, des 

mécanismes immunologiques, des anomalies des cellules endothéliales et de certains facteurs 

de coagulation.106 

Les mécanismes physiopathologiques, mal élucidés, seraient en faveur d’une réponse 

inflammatoire inadaptée et un dysfonctionnement du système immunitaire déclenchés par un 

agent infectieux ou environnemental survenant sur un terrain génétiquement prédisposé.66 
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Figure 7 : Concept physiopathologique actuel de la maladie de Behçet 160 
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II. Étude clinique 

1. Manifestations d’ordre général 

Il est difficile de rattacher des symptômes généraux à la maladie de Behçet lorsque des 

manifestations caractéristiques manquent au tableau clinique. 

La présence d’une fièvre dans le cadre de la maladie de Behçet semble associée à une 

atteinte vasculaire et/ou neurologique, mais elle est souvent prolongée et inexpliquée avant 

d’aboutir au diagnostic.169,170 

Une fatigue chronique et des céphalées sont également observées chez des patients en 

phase active de la maladie ; un amaigrissement pourrait être en rapport avec une atteinte 

buccale ou un syndrome dépressif.171,172 

 

2. Manifestations cutanéo-muqueuses 

Les manifestations cutanéo-muqueuses représentent les signes cardinaux de la maladie 

de Behçet dans différents pays. 15,26,173–181 S’ils ne font pas partie du tableau clinique initial, 

ils surviendront forcément dans un second temps au cours de l’évolution et permettront de 

confirmer le diagnostic179. 

2-1. Aphtose buccale 

C’est le symptôme le plus fréquent voire constant, exigé dans les critères internationaux 

de diagnostic. Retrouvé dans 92 à 100% des cas180, il inaugure souvent le tableau clinique et 

peut précéder le reste des symptômes de plusieurs années.179,181 

L’aphte buccale est une ulcération bien définie, arrondie ou ovalaire à fond nécrotique tapissé 

d’un enduit beurre frais de couleur blanc jaunâtre et entouré d’un halo érythémateux.180 

Chaque poussée aphteuse se manifeste par des lésions douloureuses variables en nombre, en 

taille et en profondeur.15 Le plus souvent (75%), elles définissent une forme mineure dont les 

lésions ne dépassent pas 10 mm et guérissent en 1-2 semaines sans laisser de trace ; les 

formes majeure et herpétiforme sont moins fréquentes, guérissent moins vite et peuvent 

parfois générer des cicatrices ; des formes mixtes sont possibles.176 
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Ces lésions peuvent siéger sur toute la muqueuse buccale : lèvres, face interne des 

joues, langue, gencives, palais, amygdales et pharynx 15. Elles peuvent être décompensées par 

certains aliments, des produits chimiques (dentifrices), un traumatisme local, un stress ou un 

changement hormonal, et sont à l’origine d’une douleur handicapante gênant l’alimentation, 

la parole et le maintien d’une hygiène bucco-dentaire 46,173. 

Cliniquement, on ne peut les différencier de l’aphtose buccale banale, tant sur le plan 

morphologique qu’évolutif, mais leur nombre, leur répétition, et l’invalidité qu’ils entraînent 

doivent inquiéter et initier une surveillance périodique 182. 

2-2. Aphtose génitale 

Les aphtes génitaux représentent la deuxième manifestation clinique la plus fréquente 

de la maladie de Behçet 180, observés chez 60 à 99% patients.48,176,180,183–188 

Leur association à une aphtose buccale est très caractéristique. 

Comparées aux aphtes buccaux, les lésions génitales ont des bords moins réguliers et 

sont généralement plus larges et plus profondes. Elles récidivent moins souvent et guérissent 

plus lentement avec une cicatrice dépigmentée indélébile dans deux tiers des cas, permettant 

un diagnostic rétrospectif. 173,189 

Chez l’homme, ils siègent au niveau du scrotum dans 90% des cas, suivi du corps 

pénien et sont peu fréquents sur le gland et l’orifice urétral 15,179. 

Chez la femme, les aphtes génitaux se localisent préférentiellement sur la vulve et sont 

rarement observés sur les muqueuses vaginale, cervicale et urétrale.6,15,173,179,180  

L’aphtose génitale est souvent très douloureuse ; elle complique l’activité physique et 

engendre une anxiété mictionnelle et une dyspareunie chez les deux sexes.180 
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2-3. Lésions cutanées 

Les papulo-pustules renvoient aux lésions acnéiformes et de pseudofolliculite 

observées au cours de la maladie, initiées par une papule en dôme à base érythémato-

oedémateuse qui se transforme en pustule stérile, non centrée par un poil, au bout de 24 à 

48h179,180. Elle désigne une lésion de folliculite lorsqu’elle se développe autour d’un follicule 

pileux.180 C’est la manifestation cutanée la plus fréquente malgré une grande variabilité, 

retrouvée dans 28 à 96% des cas119,179. 

L’érythème noueux s’observe chez 15 à 78% des patients atteints de la maladie15, avec 

une prédilection pour le sexe féminin 39,176,190,191. 

Cliniquement, en dehors d’un érythème et d’un œdème lésionnels plus marqués, il ne 

diffère pas de l’érythème noueux conventionnel 15,179,180. D’un point de vue histologique, 

l’érythème noueux de la maladie de Behçet présente des lésions de vascularite inconstantes 

qu’on ne retrouve pas dans l’érythème noueux classique 173,179. Les vascularites nodulaires 

restent malgré tout un diagnostic différentiel à considérer 179. 

Les ulcérations cutanées extra-génitales ressemblent aux ulcères aphteux de la 

muqueuse buccale 192, elles s’observent près des parties génitales à la face interne des cuisses 

et en périanal, ou plus loin au niveau du tronc et de la poitrine, des aisselles, du cou et des 

espaces interdigitaux des pieds. 

Malgré une fréquence de 3%119,193, elles représentent la lésion cutanée la plus 

caractéristique et la plus spécifique de cette pathologie. 173,194 

Une atrophie cicatricielle témoigne de leur guérison mais les rechutes sont 

habituelles.173,179 

La thrombophlébite superficielle prédomine l’atteinte veineuse au cours de la maladie 

de Behçet et concerne particulièrement les sujets de sexe masculin 28195,196. Elle apparaît sous 

forme de nodules érythémateux sous-cutanés à caractère migrateur suivant une induration 

linéaire sous-cutanée palpable 173,179. Sa présence peut témoigner d’une atteinte vasculaire 

profonde qu’il faudra activement rechercher 173. 
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Figure 8 : Manifestations cutanéo-muqueuses de la maladie de Behçet   
A-Aphtose buccale B-Aphtose génitale (Homme)  C-Aphtose génitale (Femme)  D-Pseudofolliculite 182 

 

2-4. Phénomène pathergique 

Il s’agit d’une hyperréactivité non spécifique vis-à-vis des agressions de l’épithélium 

telle une piqûre d’aiguille197. Elle est explorée par le test pathergique auquel une réponse 

positive participe au diagnostic de la maladie de Behçet selon l’ISG 25.  

Plusieurs sites tissulaires sont susceptibles d’induire une telle réaction.197 Au niveau 

cutané, elle se définit par l’apparition d’une papule indurée érythémateuse évoluant vers une 

pustule stérile au niveau du site de piqûre dans les 24-48h. 

Bien que le mécanisme pathogénique soit mal déterminé, il impliquerait un relargage de 

cytokines pro-inflammatoires et un recrutement de cellules immunitaires à l’origine d’une 

infiltration périvasculaire par des lymphocytes T, des monocytes et des PNN180,198. 

Cette réaction semble être fluctuante, au même titre que les autres manifestations de la 

maladie de Behçet 194 ; sa sensibilité peut être diminuée par l’utilisation de matériel jetable et 

la désinfection cutanée.  

D’autres désordres pathologiques, comme les dermatoses neutrophiliques, l’aphtose 

récurrente bénigne, les MICI et les spondylarthropathies, peuvent induire une réaction toute 

aussi positive.180 
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Figure 9 : Pathergy-test + (Formation de papules/pustules non spécifiques  
observées 48h après une piqûre d’aiguille au sérum salé)189 

 

2-5. Autres manifestations cutanéo-muqueuses 

Parmi les manifestations muqueuses exceptionnelles de la maladie de Behçet, des 

purpuras muqueux15, des cas d’aphtose conjonctivale199–201 et des ulcérations laryngées202 

et de la muqueuse nasale203,204 font partie de la littérature. 

Des lésions cutanées apparentées au syndrome de Sweet ont été décrites dans le cadre 

d’une maladie de Behçet 205–207.  

Les lésions de cellulite sont rares est souvent confondues avec un syndrome de Sweet 

ou attribuées à une cause infectieuse15,208. 

Le pyoderma gangrenosum, dans ses formes ulcéreuse, bulleuse et végétative, s’affilie 

également aux dermatoses neutrophiliques associées à la maladie de Behçet 209–211. 

La panniculite suppurative représente une forme spéciale d’atteinte sous cutanée au 

cours du Behçet; elle se caractérise par une fièvre et des nouures hypodermiques récidivantes 

qui finissent par se liquéfier et drainer à travers la une fistule cutanée néoformée un liquide 

stérile.  
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D’autres lésions cutanées peuvent survenir dans le cadre de la maladie, mais il n’est 

actuellement pas établi si ces manifestations font réellement partie du tableau clinique de la 

maladie ou s’il s’agit de simples coïncidences. Ainsi, seule la présence de lésions de 

vascularite leucocytoclasique à l’examen histologique permet de les intégrer dans le cadre des 

manifestations dermatologiques de la maladie de Behçet.179 

Parmi elles, des purpuras 212,213, des bulles hémorragiques 214, un érythème induré15, 

un érythème polymorphe 215, une périartérite noueuse 216,217, des lésions de vascularite 

nécrosante 218,219, des engelures 220, des infarcissements sous-unguéaux179 et un 

phénomène de Raynaud221 ont fait l’objet de comptes-rendus médicaux. 

 

3. Manifestations ophtalmologiques 

L’atteinte oculaire fait partir de la triade symptomatique historique de la maladie de 

Behçet1. Elle s’observe chez la moitié des patients. 26,108,222 

L’uvéite peut inaugurer la symptomatologie dans 20% des cas ou survenir deux à trois 

ans après le début de la maladie, succédant à une aphtose buccale.182 Les premières poussées 

inflammatoires sont généralement unilatérales et antérieures. Les rechutes vont plutôt 

intéresser le segment postérieur ou constituer une panuvéite avec une tendance à la 

bilatéralisation en 1 mois à 2 ans.223 

Après 10 ans d’évolution, 40% des patients présentant un oculo-Behçet deviennent 

aveugles ; les sujets jeunes de sexe masculin seraient prédisposés à un mauvais pronostic 

oculaire.224 

3-1. Uvéites 222,223 

o Uvéite antérieure 

Elle s’installe sur un mode aigu brutal et peut régresser spontanément en 2 à 3 

semaines. Très caractéristique, elle se manifeste par une BAV, une rougeur oculaire 

péri-kératique, un larmoiement, une photophobie et une douleur périorbitaire d’intensité 

variable. L’uvéite est toujours non granulomateuse, associant un Tyndall de chambre 

antérieure et des synéchies irido-cristalliniennes. 
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Dans 13% des cas, elle aboutit à la formation d’un hypopion qui, même réduit à une 

fine lamelle, témoigne de la sévérité de l’inflammation oculaire. 

 

 

Figure 10 : Uvéite antérieure à hypopion chez un patient atteint de la MB 222 

 

o Uvéite postérieure 

Elle se présente sous forme de foyers de rétinites blanc jaunâtre de localisation 

variable, pouvant entraîner une BAV s’ils siègent sur la région maculaire. 

Les lésions de vascularite rétinienne à type de périphlébites ou de périartérites 

nécessitent souvent une angiographie rétinienne à la fluorescéine. Au FO, les territoires 

d’ischémie prennent l’aspect de manchons cotonneux blanchâtres périvasculaires 

parfois associés à des hémorragies.  

Une hyalite s’associe souvent à l’atteinte du segment postérieur par diffusion de 

l’inflammation dont témoigne la présence d’un Tyndall vitréen. Sa résolution 

progressive laisse apparaître des précipités perlés blanchâtres à la périphérie inférieure 

de la rétine. 
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Figure 11 : Photographie du FO montrant une uvéite postérieure compliquée de vascularite 
rétinienne avec des foyers hémorragiques et l’occlusion d’une branche veineuse au cours de la 

MB 223 

3-2. Atteinte des annexes 

En dehors des ulcères conjonctivaux décrits précédemment, kérato-conjonctivite, 

épisclérite, sclérite, névrite optique, inflammation orbitaire et paralysies oculo-motrices 

peuvent survenir dans le cadre d’un oculo-Behçet.223 

3-3. Complications oculaires 222,223 

Leur survenue témoigne souvent d’un retard diagnostique ou thérapeutique.  

Un œdème maculaire s’observe dans 20 à 75% des vascularites rétiniennes. 

Des foyers de néo-vascularisation peuvent apparaître dans les suites d’une vascularite 

occlusive et peuvent provoquer à leur tour un décollement de rétine par traction, avec ou sans 

hémorragie vitréenne. 

Au cours de l’évolution peuvent survenir une hypertonie oculaire et une cataracte. Ces 

complications peuvent également compliquer une corticothérapie à visée curative. 

La présence d’un œdème papillaire peut se compliquer d’atrophie optique. Elle provient 

soit d’une inflammation ou d’une ischémie dans le cadre d’un oculo-Behçet, soit d’une HTIC 

dans le cadre d’un neuro-Behçet,  
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L’occlusion de la veine centrale de la rétine est peu commune ; celle de l’artère 

homologue est exceptionnelle. 

 

 
 

Figure 12 : Synéchies irido-cristalliniennes compliquées d’HTO au cours de la MB223 
 
 
 
 

 
 

Figure 13 : Rétinographie et angiographie rétinienne montrant l’occlusion de la veine centrale de la 
rétine au cours de la MB 161 
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4. Manifestations rhumatologiques 

L’expression symptomatique du système musculo-squelettique dans la MB s’observe 

chez 40 à 70% des patients et inaugure le tableau clinique une fois sur six. 181,225,226 

On observe une prédilection pour les articulations périphériques.227 L’atteinte du 

squelette axial est plus rare et pose des problèmes nosologiques avec les 

spondylarthropathies.228 

Des manifestations musculaires sont possibles. 

4-1. Arthralgies et arthrite périphérique 

Il s’agit des manifestations rhumatologiques les plus fréquentes de la maladie de 
Behçet. Généralement, elles réalisent une atteinte inflammatoire mono ou oligo- articulaire 
asymétrique non érosive et non déformante, siégeant au niveau des grosses articulations des 
membres, en particulier les genoux et les chevilles, les poignets et les coudes.225 Plus 
rarement, une polyarthrite symétrique et des formes érosives et déformantes peuvent toucher 
les petites articulations périphériques. 

Des arthralgies isolées de type inflammatoire résument souvent la symptomatologie. 

Elles évoluent selon un mode aigu dans 70% avec une résolution spontanée au bout de 
quelques semaines. Les formes chroniques sont rares et concernent particulièrement les sujets 
de sexe féminin.21,225–227 

L’enthésopathie figure également parmi les manifestations articulaires de la maladie de 
Behçet et serait plus fréquente chez les patients associant arthrite et lésions acnéiformes.225,229 

4-2. Atteinte axiale 

Elle se présente souvent sous forme de rachialgies inflammatoires, prédominant en 
région lombaire. 230  

Si l’atteinte des épaules et des hanches est peu commune, une fréquence controversée 
de sacro-iliite et une association inconstante à une SPA suscite un débat constant quant à la 
possibilité d’affilier la MB au cadre nosologique des spondylarthropathies.225,226  

L’atteinte manubrio-sternale est une manifestation insolite de la maladie.231 
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4-3. Autres manifestations ostéo-articulaires 226,227,232 

Au cours de la maladie de Behçet, la survenue d’une ostéonécrose aseptique peut être 
rattachée aux lésions de vascularite ou aux effets secondaires de la corticothérapie. 

Des kystes poplités ont été décrits chez certains patient présentant une gonarthrite, avec 
ou sans épanchement articulaire. Leur rupture peut revêtir une symptomatologie évoquant une 
thrombophlébite. 

4-4. Atteinte musculaire 

Myalgie et fibromyalgie peuvent s’associer à la maladie de Behçet, ciblant les muscles 

proximaux au niveau des bras et des cuisses. 

Des cas de myosite vraie sont possibles. 

 

5. Manifestations neuropsychiatriques 

Durant les deux dernières décennies, l’implication du système nerveux dans la MB a été 

rapporté par un nombre croissant d’articles scientifiques, décrivant les différents aspects du 

neuro-Behçet. Sa fréquence varie entre 5 et 15% des cas et le sex-ratio varie entre 2 et 8 en 

faveur du sexe masculin.233 Les manifestations neurologiques du Behçet surviennent 

généralement 4 à 5 ans après le début de la maladie. Elles peuvent être concomitantes des 

premières poussées dans 7,5% des cas ou précéder les autres manifestations dans 3% des 

cas.234 

Certains auteurs préfèrent séparer les lésions neurologiques primaires du neuro-Behçet 

des complications neurologiques secondaires à une atteinte extra-neurologique de la 

maladie.235–237 Chez 6% des patients, on définit un neuro-Behçet probable lorsque symptômes 

neurologiques et les symptômes extra-neurologiques évoquent une maladie de Behçet sans 

pour autant respecter les critères diagnostiques internationaux. 

Schématiquement, on peut décomposer le neuro-Behçet en deux grandes catégories : 

une atteinte parenchymateuse ou inflammatoire et une atteinte extra-parenchymateuse ou 

vasculaire dont la coexistence est exceptionnelle, évoquant des mécanismes pathogéniques 

différents ; les manifestations psychiques et cognitives sont également observées. 237 
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5-1. Atteinte parenchymateuse 

Souvent sévère et de mauvais pronostic, elle résume 70 à 80% des cas de neuro-Behçet, 

cible le tronc cérébral et le diencéphale mais peut intéresser l’ensemble du parenchyme.237 

D’un point de vue histologique, les études rapportent des lésions de méningoencéphalite 

avec infiltrat lymphoplasmocytaire périvasculaire, une vascularite cérébrale faite de 

microthrombi avec nécrose ischémique parfois associée à de petits foyers hémorragiques, des 

foyers de gliose ou de démyélinisation. Au stade aigu, les lésions peuvent être œdémateuses, 

pseudotumorales.234 

En fonction du siège lésionnel, plusieurs syndromes peuvent révéler un neuro-Behçet, 

évoluant souvent selon un mode aigu ou subaigu avec exacerbation des autres manifestations, 

parfois dans un contexte de fièvre. Une atteinte infraclinique est possible.234,237 

Un syndrome méningé aigu sans atteinte encéphalique révèle rarement un neuro-Behçet. 

En effet, un tableau de méningo-encéphalite rend compte de 75% des atteintes233 ; une 

céphalée d’allure migraineuse prédomine alors la symptomatologie clinique et associe à des 

degrés variables une dysarthrie, une ataxie ou une hémiparésie236; des crises épileptiques sont 

retrouvées chez moins de 5% des patients.233 

Une neuropathie optique, une ophtalmoplégie internucléaire, un syndrome parkinsonien 

et des mouvements anormaux (chorée, hémichorée, hémiballisme, hémidystonie) peuvent 

également faire partie du tableau. 

Une atteinte des nerfs V et VII a été rapportée ; celle du VIII reste difficile à dissocier 

d’une atteinte labyrinthique plus complexe. 

Des troubles du comportement sont fréquents, retrouvés dans plus de la moitié des cas, 

parfois associés à une démence.234  

Isolément, la myélite transverse est rare ; elle fait souvent partie d’une atteinte 

neurologique diffuse. On rencontre alors un niveau sensitif, des troubles neuropathiques, des 

troubles sphinctériens et un déficit moteur des membres. 233 

Dans la littérature, trois cas d’atteinte hypothalamo-hypophysaire décrivent 

l’implication de la maladie de Behçet dans le diabète insipide central238,239 et l’acromégalie240. 
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5-2. Atteinte extra-parenchymateuse 

Elle réfère particulièrement aux lésions artério-veineuses des vaisseaux à destinée 

encéphalique. On parle alors d’angio-neuro-Behçet. 

La thrombophlébite cérébrale constitue la deuxième manifestation neurologique la plus 

fréquente après la méningo-encéphalite. Une fois sur deux, elle se manifeste par un syndrome 

d’HTIC fait de céphalées et de cervicalgies avec œdème papillaire et paralysie oculomotrice, 

parfois associé à un déficit focal ; il conduit rarement à des crises épileptiques ou à des 

troubles de la vigilance, laissant supposer une installation progressive de la thrombose.234,237 

L’atteinte des artères à destinée cérébrale est exceptionnelle. Certains auteurs suggèrent 

même qu’il pourrait s’agir d’une coïncidence 233. Les anévrysmes peuvent être 

asymptomatiques ou responsables d’AVC. Quelques observations de sténose, de dissection et 

de thrombose artérielle ont également été rapportées.234  

5-3. Atteinte du système nerveux périphérique 

Elle est exceptionnelle avec une fréquence de 2 à 6% des cas de neuro-Behçet et se 

résume à quelques cas de mononévrite multiple, de polynévrite et de polyradiculonévrite. 234 

La neuropathie périphérique de la maladie de Behçet est généralement de type axonal et 

prédomine aux extrémités inférieures des membres. Elle touche en toute impartialité les nerfs 

moteurs et sensitifs et peut être asymptomatique.241 

5-4. Atteinte psychiatrique et cognitive 

Aussi connue sous le nom de « neuro-psycho-Behçet’s syndrome », l’atteinte 

psychiatrique de la maladie de Behçet survient chez 50% des malades présentant une atteinte 

neurologique242. Elle se manifeste le plus souvent par un trouble anxieux ou une 

dépression237. Certains patients développent des anomalies comportementales et une 

personnalité changeante en rapport avec une euphorie, des troubles de l’idéation, une 

désinhibition, une anosognosie, un déclin psychomoteur, une attitude paranoïde, des idées 

obsessionnelles ou un trouble bipolaire 243 ; des troubles phobiques sont également décrits244. 

Sur le plan cognitif, des troubles mnésiques, un déficit de l’attention et une altération 

des fonctions exécutives245 représentent les manifestations les plus évoquées. 
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5-5. Complications neurologiques secondaires 

Les manifestations neurologiques indirectement liées à la maladie de Behçet peuvent 

émaner soit d’une atteinte systémique, comme une embolie cérébrale d’origine cardiaque ou 

une HTIC secondaire à une thrombose de la VCS, soit de l’effet secondaire d’un traitement 

instauré, comme la neurotoxicité centrale de la cyclosporine ou la neuropathie périphérique 

causée par la thalidomide ou la colchicine.237 

 

6. Manifestations vasculaires : angio-Behçet 246 

La maladie de Behçet est unique parmi les vascularites du fait qu’elle soit capable 

d’intéresser tous les vaisseaux quels que soient leur nature et leur calibre. L’atteinte des gros 

vaisseaux définit l’angio-Behçet ou le vasculo-Behçet.  

Les lésions vasculaires se rencontrent chez plus de 40% des patients et avec une nette 

prédominance masculine. L’atteinte veineuse est plus fréquente que l’atteinte artérielle 

(respectivement 75% et 25%) avec la thrombose veineuse des membres inférieurs comme 

manifestation prépondérante. Les thromboses caves, les AAP, le syndrome de Budd-Chiari, 

les anévrysmes artériels périphériques, les thrombophlébites cérébrales et les anévrysmes 

aortiques sont d’autres manifestations communément reconnues dans l’angio-Behçet. 

L’atteinte artérielle se manifeste plus fréquemment sous forme d’anévrysmes et de 

pseudoanévrysmes mais des lésions occlusives sont tout aussi possibles.  

L’atteinte vasculaire s’associe souvent à des signes généraux (fièvre, fatigue, 

amaigrissement, etc.) et se développe généralement au cours d’une phase active de la maladie. 

Elle est responsable d’une forte morbi-mortalité.  

Elle sera davantage détaillée dans le chapitre « Particularités de l’atteinte vasculaire de 

la maladie de Behçet : angio-Behçet » 
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7. Manifestations digestives 

Leur fréquence varie considérablement d’un pays à l’autre, allant de 2 à 60% des cas de 

Behçet ; les séries japonaises rapportent les taux les plus élevés.247 Apparaissant généralement 

4 à 6 ans après l’aphtose buccale 248, les symptômes digestifs incluent douleurs abdominales, 

nausées, vomissements, diarrhée et hémorragies digestives.247 

Malgré une localisation préférentielle au niveau de la région iléo-caecale, la maladie de 
Behçet peut toucher tous les segments et organes digestifs. 

D’un point de vue anatomo-pathologique, l’infiltration neutrophilique pariétale aboutit à 
une inflammation non granulomateuse avec formation d’ulcères, tandis que l’atteinte 
vasculaire peut être responsable d’ischémie et d’infarcissements. 

L’atteinte digestive au cours de la maladie de Behçet s’associe à une morbi-mortalité 
significative. En effet, l’abcédation, la fistulisation et la survenue d’une sténose ou d’une 
perforation au niveau des sites ulcéreux peut grever le pronostic.247 Une atteinte de la 
motricité digestive a également été rapportée, évoquant un défaut de relaxation du SIO 249et 
une gastroparésie.250 

Avec de très rares cas de pancréatite aiguë, l’atteinte pancréatique dans la MB reste 
exceptionnelle, 251–254 tout comme les observations peu communes d’hépatite chronique255, de 
cholangite sclérosante 256 et d’abcès hépatique 257 établies dans ce cadre. L’atteinte hépatique 
est majoritairement attribuée à un syndrome de Budd-Chiari en rapport avec une thrombose 
des veines sus-hépatiques, de la VCI, de la veine porte, ou des veines intrahépatiques.247 

Une lésion des artères viscérales peut se manifester par une fièvre, une douleur 
abdominale ou une masse pulsatile. Des localisations de la maladie de Behçet au niveau de 
l’aorte abdominale258,259, du tronc cœliaque260 des artères mésentériques261–263 et des artères 
hépatique264, splénique265 et iléocolique266 font partie de la littérature. 
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8. Manifestations pleuropulmonaires 

L’atteinte pleuropulmonaire au cours de la MB relève majoritairement d’une angéite à 
déterminisme vasculaire.267,268 Elle fait partie des atteintes systémiques les plus graves alors 
qu’elle touche moins de 10% des patients. La prédominance masculine est nette269. Les signes 
cliniques se rencontrent souvent dans un contexte de fièvre et d’asthénie et incluent une 
hémoptysie, une dyspnée, une toux et une douleur thoracique.270 Ils révèlent des AAP, des 
thromboses artérielles ou veineuses, des infarctus pulmonaires, une PNP ou une pleurésie.271 

8-1. Atteinte vasculaire pulmonaire 

La MB représente la principale étiologie des AAP272. L’érosion et la rupture 

anévrysmale s’expriment par une hémoptysie dans la quasi-totalité des cas ; Lorsqu’elle est 

massive et foudroyante, elle emporte le malade une fois sur deux.270 

L’occlusion artérielle pulmonaire serait plus souvent le résultat d’une thrombose in situ 

que d’une embolie.270,272 Elle se manifeste généralement par une dyspnée d’effort ou une 

hémoptysie et peut évoluer vers un anévrysme ou, paradoxalement, entraîner sa guérison 

lorsque l’obstruction du sac anévrysmal est complète.270 

8-2. Atteinte parenchymateuse 

L’atteinte vasculaire pulmonaire peut engendrer des infarctus, des hémorragies et des 

atélectasies pulmonaires. Les lésions parenchymateuses incluent des pneumonies organisées 

cryptogéniques, une pneumonie à éosinophile, une pneumonie récurrente, une inflammation 

bronchique, une fibrose et un emphysème pulmonaires.272 Des ulcérations et des sténoses 

trachéo-bronchiques ont été observées. Les protéinoses alvéolaires sont exceptionnelles.270 

8-3. Atteinte pleurale 

La découverte d’une pleurésie au cours de la MB est peu commune. Elle est 

généralement secondaire aux lésions d’infarctus, à une thrombose cave supérieure ou à une 

pneumonie. Certains cas ont été rattachés à une vascularite pleurale primitive, pouvant 

également être responsable de la formation de nodules pleuraux.269,272  

Dans le cadre d’un syndrome cave supérieur, une bilatéralité et une composition 

chyleuse ont été rapportées.273,274 
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9. Manifestations cardiaques 

Dans la MB, l’atteinte cardiaque est aussi rare que l’atteinte pulmonaire. Sa fréquence 

varie de 1 à 6% dans les séries cliniques275 et atteint 16,5% dans une série autopsique 

japonaise276. Malgré une occurrence sporadique, l’atteinte cardiaque peut être dévastatrice 

avec un taux de mortalité avoisinant les 20%.277 

Les lésions cardiaques peuvent s’associer et toucher les trois tuniques du cœur. Elles 

sont plus fréquentes chez les jeunes patients hommes présentant une atteinte vasculaire.9 

Les péricardites représentent la manifestation cardiaque la plus observée au cours de la 

maladie de Behçet et ont la particularité de récidiver. Un épanchement péricardique 

asymptomatique ou un tableau de péricardite aigüe, de tamponnade hémopéricardique, de 

péricardite constrictive ou de péricardite récidivante peuvent révéler cette atteinte.182,278 

L’atteinte myocardique peut être liée soit à une atteinte coronarienne, soit à une atteinte 

inflammatoire du myocarde. L’atteinte coronarienne est rarement inaugurale. Elle peut se 

manifester par un infarctus du myocarde ou un angor, survenant chez des sujets jeunes 

masculins sans facteur de risque cardiovasculaire hormis un tabagisme ; l’installation 

silencieuse d’une ischémie myocardique et la survenue d’une mort subite sont possibles. La 

coronarographie peut retrouver – avec ou sans thrombose associée – une sténose, une 

occlusion ou un anévrysme coronarien. Elle peut être normale suggérant une atteinte plus 

distale ou un spasme coronarien. 9,11 La myocardite d’origine inflammatoire est très rare. Elle 

peut se manifester par une insuffisance cardiaque avec une cardiomyopathie dilatée au cours 

desquelles on peut observer des troubles de rythme ou de conduction.9,182 Certaines études 

rapportent une dysfonction diastolique au cours de la maladie de Behçet et de rares cas 

d’anévrysmes ventriculaires279–281 et du septum inter-atrial ont été décrits.278 

Pour ce qui est de l’endocarde, un anévrysme du sinus de Valsalva, une aortite 

proximale, un prolapsus ou une perforation valvulaire, peuvent conduire à une insuffisance 

aortique. Une importante prévalence d’insuffisance mitrale est également rapportée.277 Des 

tableaux de pseudo-endocardites avec de véritables images de végétations ou même parfois de 

myxomes sont possibles.9 
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La fibrose endomyocardique est une complication grave mais très rare, pouvant être de 
découverte fortuite à l’échographie ou se révéler par une décompensation cardiaque, plus 
souvent droite que gauche.282  

Des cas de thrombose intracardiaque ont été sporadiquement rapportés. Elle prédomine 
dans les cavités droites et s’associe souvent à à des anévrysmes pulmonaires ou à d’autres 
thromboses, notamment à une embolie pulmonaire ou une thrombose cave inferieure. Selon 
les études autopsiques, le développement des thrombi serait dû aux lésions endocardiques ou 
à une fibrose endomyocardique. Un inversement de cette relation de cause à effet est tout 
aussi probable.9,277,278 

 

10. Atteinte rénale et urologique 

Avec une tendance aux rechutes, épididymite et orchite sont les manifestations 
urologiques les plus fréquemment rapportées au cours de la maladie de Behçet.108 La 
fréquence de l’épididymite varie entre 1 et 19%.6 Elle peut être inflammatoire et douloureuse 
ou se manifester par une simple tuméfaction.15 L’atteinte testiculaire est généralement 
douloureuse et bilatérale15 ; une urétrite a également été observée.174 

Le rein semblait être curieusement épargné par la MB longtemps après sa découverte. À 
ce jour, la littérature ne compte que de très rares cas d’atteinte rénale, dominée par la 
néphropathie amyloïde, vue chez des patients non contrôlés après plusieurs années 
d’évolution.182 

Une vascularite rénale peut s’exprimer par une glomérulonéphrite dans 2,2% des cas.283 

La symptomatologie rénale peut aller du syndrome néphrotique avec insuffisance rénale 
jusqu’à des anomalies urinaires asymptomatiques à type d’hématurie, de protéinurie ou de 
leucocyturie, apparemment transitoires mais capables d’évoluer vers la chronicité.194 

 

11. Autres manifestations 

Elles sont anecdotiques, incluant une parotidite284, une médiastinite, des ADP 
médiastinales et une fibrose médiastinale268,272, une HSMG 15, des abcès spléniques257, une 
perte auditive neurosensorielle et un déséquilibre par atteinte vestibulaire.285–287 
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III. Étude paraclinique 

Le test pathergique cutané représente le test le plus pertinent pour conforter le 

diagnostic d’une maladie de Behçet et est considéré comme une extension de l’examen 

clinique, bien que la prévalence de sa positivité varie en fonction des groupes ethniques 

considérés.211,288 

La réalisation d’examens biologiques dans le cadre de la maladie de Behçet reste peu 

contributive. En effet, les anomalies biologiques sont aspécifiques et inconstantes182.  

Lors d’une poussée inflammatoire, on peut rencontrer une élévation de la CRP, une 

accélération de la VS, une anémie microcytaire et une thrombocytose, dont l’importance varie 

considérablement d’un malade à l’autre et d’une poussée à l’autre. Une hyperleucocytose à 

PNN est retrouvée chez 15% des patients289; une hyperfibrinémie et une augmentation des 

alpha-globulines peuvent également se voir. 

Ces paramètres peuvent être tout à fait normaux malgré l’existence de lésions oro-

génitales, oculaires et neurologiques actives 289 et ont tendance à s’altérer de façon plus 

marquée dans les atteintes vasculaires 182. 

Des études expérimentales suggèrent que l’augmentation de l’expression des 

lymphocytes T gamma-delta peut s’observer après exposition de lymphocytes en culture à des 

peptides issus de protéines de choc thermique. Si ces données se confirment, on pourrait enfin 

disposer d’un test diagnostique.  

Les auto-anticorps tels que les ANCA, le facteur rhumatoïde, les anticorps 

anticardiolipine et les anticorps antinucléaires sont généralement négatifs108. La positivité de 

certains anticorps comme les anticorps anti-cellules endothéliales et anti-muqueuse buccale 

n’a pas plus de valeur qu’un syndrome inflammatoire classique, de même que la mise en 

évidence de complexes immuns circulants. 

Enfin, la détection du phénotype HLA-B51 peut conforter le diagnostic dans les formes 

douteuses et frontières mais le groupage dans le système HLA garde un intérêt académique et 

n’est pas réalisé de façon systématique.182 
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Lorsque le diagnostic de la maladie de Behçet est retenu sur la base de critères certifiés, 

un examen ophtalmique doit systématiquement être fait, même en l’absence de signes 

cliniques, comprenant un fond d’œil et complété par une angiographie si des signes de 

vascularite sont présents.  

De même, une radiographie thoracique est obligatoire dès le départ afin de dépister les 

anévrysmes pulmonaires. 

En outre dans l’angio-Behçet, l’angio TDM et l’échodoppler veineuse et artérielle 

jouent un rôle primordial pour objectiver les lésions.  

Ainsi, certains auteurs préconisent la réalisation d’un bilan paraclinique annuel 

comprenant un examen ophtalmologique afin de préserver le pronostic fonctionnel visuel, et 

une radiographie thoracique et une échodoppler aortique afin de dépister des lésions 

anévrysmales asymptomatiques pouvant être fatales.288 

D’un point de vue histologique, le substratum anatomique de la maladie correspond à 

une vascularite, bien différente des autres vascularites systémiques étant donné qu’elle atteint 

aussi bien les veines que les artères et quelle que soit leur taille, avec une prédilection pour les 

veines et les veinules. Cette vascularite est omniprésente dans les lésions d’angio-Behçet, 

inconstante dans les autres systèmes touchés. 161,198 

L’étude anatomopathologique des lésions spécifiques de la maladie de Behçet révèlent des 

résultats hétérogènes et intrigants et ne constitue pas un test fiable pour le diagnostic. 

Elle peut porter sur différentes lésions et en fonction de la symptomatologie sur le tissu 

cutanéo-muqueux, les vaisseaux, la muqueuse digestive, la synoviale articulaire, les méninges 

cérébrales, le poumon, le rein et exceptionnellement le muscle et les nerfs périphériques. 

Il est également possible de provoquer une lésion cutanée à biopsier grâce au test pathergique. 

Dans une lésion active et récente, on retrouve une vascularite leucocytoclasique ou une 

réaction vasculaire neutrophilique, faite d’un infiltrat de cellules mononuclées et de PNN 

dense et diffus, avec une importante leucocytoclasie pouvant s’accompagner d’une nécrose 

fibrinoïde de la paroi vasculaire.  
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Dans des lésions plus anciennes, on observe principalement un infiltrat périvasculaire de de 

lymphocytes avec un dépôt de fibrine, d’immunoglobulines (IgA, IgM) et de compléments 

(C3).147,161 

En cas d’atteinte neurologique, une ponction lombaire et une imagerie cérébrale 

peuvent s’avérer nécessaire. 

Le LCR est souvent anormal : l’hypercytose est la règle avec une formule variable, 

souvent panachée, pouvant être initiée par une polynucléose exclusive et très suggestive de la 

maladie, suivie d’une lymphocytose; une protéinorachie élevée témoigne de l’atteinte de la 

barrière hématoencéphalique et non de la synthèse intrathécale d’immunoglobulines selon 

certains auteurs ; lorsqu’existe une bande oligoclonale, elle a tendance à disparaître 

rapidement à la différence de la sclérose en plaques. La glycorachie est normale.  

Le scanner cérébral peut parfois objectiver des anomalies de densité mais de 

nombreuses lésions passent inaperçues. L’IRM est alors l’examen de référence pour le 

diagnostic et la surveillance évolutive. À la phase aiguë, l’IRM, toujours anormale, montre 

des lésions en corrélation avec les manifestations cliniques ou plus étendues qu’elles ne le 

feraient supposer. Les lésions récentes sont volontiers volumineuses, s’accompagnent parfois 

d’un effet de masse avec œdème péri-lésionnel, visibles sous forme d’hyposignaux T1 

prenant le contraste après injection de gadolinium, et plus sensiblement en séquences T2 et 

Flair comme zones d’hypersignal de taille variable, parfois confluentes en larges plages. Une 

composante hémorragique peut se voir en hypersignal T1 et T2. Les lésions se répartissent 

préférentiellement au tronc cérébral incluant constamment la protubérance (60%), aux noyaux 

gris centraux (40 %) et à la substance blanche sus-tentorielle (70%). Elles ne sont pas 

spécifiques de la maladie de Behçet et peuvent se voir dans d’autres vascularites telles que le 

lupus. L’évolution se fait dans la majorité des cas vers la régression de taille, la disparition de 

l’effet de masse et de la prise de contraste, principalement au cours du premier mois. Cette 

régression est variable, avec possibilité de restitution ad integrum. Au cours de l’évolution, 

l’IRM montre des lésions séquellaires, principalement visibles en T2 et Flair sous forme 

d’hypersignaux de petite taille ; cependant, l’amélioration clinique n’apparaît pas directement 

superposable à celle de l’imagerie. À plus long terme peuvent apparaître, sans aucune 
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traduction clinique, de minimes lésions punctiformes, le plus souvent en hypersignal T2 et 

Flair, principalement localisées à la substance blanche sus-tentorielle : ces lésions doivent 

faire suspecter une évolutivité infraclinique de la vascularite. De même ont été décrites 

l’apparition ou l’aggravation progressive au cours de l’évolution d’une atrophie cortico-sous-

corticale sans atrophie cérébrale pouvant constituer, chez certains patients, le mode évolutif 

principal de la maladie. 

Dans l’atteinte articulaire, les radiographies osseuses sont rarement contributives. De 

rares lésions érosives et ostéolytiques non spécifiques ont été rapportées.229  

La ponction articulaire, si réalisée, met en évidence un liquide synovial de type 

inflammatoire riche en lymphocytes, en macrophages et en polynucléaires ; la biopsie 

retrouve parfois des granulations denses sur la couche superficielle d’un tissu synovial 

hypertrophié. Contrairement au reste des manifestations, les auteurs ne semblent pas retrouver 

des lésions de vascularite sous-jacente dans ce type d’atteinte.225 

D’autres examens paracliniques peuvent être réalisés en fonction des manifestations 

cliniques de la maladie de Behçet. 
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IV. Diagnostic 

1. Diagnostic positif 

Le diagnostic positif de la maladie de Behçet repose sur une combinaison de 

symptômes et de signes cliniques puisqu’il n’existe aucun test biologique, radiologique ou 

histologique spécifique. Ainsi, en se basant sur les descriptions cliniques de la maladie qui ont 

succédé à celle de Hulusi Behçet, plusieurs sets de critères de diagnostic et de classification 

ont été proposés à partir de 1946, dont les critères de Mason et Barnes en 1969, les critères du 

comité de recherche japonais en 1972, les critères d’O’Duffy et les critères de Hamza en 1974 

et les critères chinois de Zhang & Cheng en 1980. 

 

Année Nomenclature ou Auteurs 
1946 H.O. Curth 
1956 B. Adamantiades 
1969 J. Hewitt et al. 
1969 R.M. Mason et C.G. Barnes 
1971 Révision de la classification de J. Hewitt par J. Hewitt et al. 
1972 Critères du comité japonais pour la recherche scientifique 
1974 J.D. O’Duffy 
1974 A. Hubault et M. Hamza 
1980 S.P. Chen et S.Q. Zhang 
1986 N. Dilsen et al. 
1988 Révision des critères japonais de 1972 par M. Mizushima 
1990 Critères de l’ISG 
1993 Classification Iranienne traditionnelle 
1993 Classification Iranienne Tree 
2000 Révision de la classification de 1986 par N. Dilsen 
2003 Critères coréens de H.K. Chang et S.Y. Kim 
2006 International criteria for Behçet’s Disease (ICBD) 
2010 Première révision des critères ICBD incluant l’atteinte vasculaire 
2014 Deuxième révision des critères ICBD incluant l’atteinte neurologique 
2015 Persian Gulf Criteria 

 

Tableau 1 : Liste des différents critères de diagnostic/classification établis sur la maladie de 
Behçet290–294 
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L’élaboration des critères de diagnostic était vraisemblablement influencée par la 

variabilité de l’expression de la maladie de Behçet en fonction des pays et des groupes 

ethniques considérés288. 

Dans le but d’établir un consensus, l’International Study Group (ISG) on Behçet’s 

Disease s’est composé d’experts provenant de sept pays - Turquie, Iran, Japon, Tunisie, 

France, Royaume Uni et États-Unis – et a présenté en 1990 des critères qui ont rapidement été 

adoptés par les différents physiciens à travers le monde.25 

 

 Lésion Description 

Critère 
obligatoire : 

Ulcération orale 
récurrente 

Aphtose mineur, aphtose majeure ou ulcération 
herpétiforme observée par le médecin ou le patient 
survenant au moins 3 fois sur une durée de 12 mois 
successifs.  

Plus 2 
critères 
parmi : 

Ulcération génitale 
récurrente 

Ulcération aphteuse ou cicatrice observée par le 
médecin ou le patient  

Lésion 
ophtalmologique 

Uvéite antérieure, uvéite postérieure, inclusions 
cellulaires du vitrée à la lampe à fente, ou vascularite 
rétinienne dont la mise en évidence s’est faite par un 
ophtalmologue  

Lésion cutanée 
Érythème noueux, pseudofolliculite, papulo-pustules ou 
nodules acnéiformes observés par un médecin après 
l’adolescence et en dehors d’un traitement corticoïde 

 
Réaction pathergique 

positive 
Lu par le médecin après 24 à 48h  

 

Tableau 2 : Critères diagnostiques définis par l’ISG25 

 

Sur la base de ces critères, le diagnostic repose sur la présence obligatoire d’une aphtose 

buccale récidivant au moins trois fois par an associée à deux autres signes parmi l’aphtose 

génitale, les lésions oculaires, les lésions cutanée et la positivité du pathergy test. 

L’absence d’une aphtose buccale récidivante exclue d’emblée le diagnostic et sa 

survenue plus tard au cours de l’évolution aboutit ainsi à des retards de prise en charge.288 

Les manifestations cardiovasculaires et neurologiques n’y sont point considérées en 

raison de leur faible occurrence et leur manque de spécificité.288 
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Il est toutefois à noter que ces critères ont été élaborés dans un but de recherche 

scientifique et non d’exercice médical, du fait que la maladie de Behçet peut être initiée par 

des manifestations graves telles un anévrysme pulmonaire ou une uvéite sans remplir les 

conditions de diagnostic établies par l’ISG.184 

Une étude longitudinale évaluant la sensibilité diagnostique de ces critères a révélé que 

87% des patients inclus n’y répondaient qu’après 10 ans de la suspicion initiale du diagnostic, 

alors que 23% seulement y répondaient au début de leur maladie, concluant que ces critères 

devraient en effet être considérés comme critères de classification plutôt que critères de 

diagnostic permettant d’inclure les patients, du fait de leur haute spécificité, dans les études 

scientifiques et les essais cliniques.291 

En 2006, une nouvelle classification issue de la collaboration de vingt-sept pays voit le 

jour et se valide en 2010 : International Criteria for Behçet’s Disease (ICBD). En annulant la 

nécessité de la présence d’une aphtose buccale récidivante et en incluant l’atteinte vasculaire 

de la maladie de Behçet aux reste des symptômes proposés par l’ISG, cette classification 

permet de considérer un échantillon plus large de patients et d’établir pour certains un 

diagnostic plus précoce.295  Pour ce faire, chacune des manifestations considérées est cotée à 1 

ou 2 points lorsqu’elle est retrouvée chez le patient ; le diagnostic est posé lorsque le score 

obtenu par addition des points correspondant à chaque item est supérieur ou égal à 3. 

 

Tableau 3 : Critères internationaux de la maladie de Behçet (2010)15 
Signe/Symptôme Points 

Aphtose buccale 1 point 
Manifestation cutanée 1 point 
Lésion vasculaire 1 point 
Test pathergique positif 1 point 
Aphtose génitale 2 points 
Lésion oculaire 2 points 

Un score ≥ 3 points permet le diagnostic de la MB 
 

En 2014, la classification de l’ICBD est révisée pour intégrer les signes neurologiques 

aux critères de diagnostic. Le diagnostic est posé pour un score supérieur ou égal à 4. 
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Tableau 4 : Critères internationaux de la maladie de Behçet révisés (2014)292 

Signe/Symptôme Points 

Aphtose buccale 2 points 
Aphtose génitale 2 points 
Lésion oculaire 2 points 
Manifestation cutanée 1 point 
Manifestation neurologique 1 point 
Lésion vasculaire 1 point 
Test pathergique positif* 1 point 

Un score ≥ 4 points permet le diagnostic de la MB 
*La positivité du test pathergique est optionnelle et n’est pas inclus dans le système de score 
primaire. S’il est effectué avec un résultat positif, un point supplémentaire est accordé. 

 

Comparés aux critères de l’ISG dans des cohortes indépendantes, les critères 

internationaux permettent d’atteindre le diagnostic de la maladie de Behçet avec plus de 

sensibilité et de précision quel que soit le groupe de population considéré, sans altérer 

significativement la spécificité.15,290,292,295 

 

 

Figure 14 : Sensibilités et spécificités des classifications de l’ISG, l’ICBD, l’ICBD révisée 292 
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Chez un patient éligible au diagnostic, l’expérience du physicien joue un rôle primordial 

dans la reconnaissance des différentes manifestations et l’exclusion de certains diagnostics 

différentiels avant de retenir le diagnostic d’une maladie de Behçet. 

Quoiqu’il en soit, le médecin doit rester critique vis-à-vis de ces critères et garder à 

l’esprit qu’ils ne prennent pas en compte la présence de certaines manifestations fréquentes et 

importantes, nous amenant parfois à considérer la maladie de Behçet chez un patient sans se 

soumettre nécessairement aux critères requis pour le diagnostic. 

 

2. Diagnostic différentiel 

Étant donné le caractère clinique du diagnostic de la maladie de Behçet et l’absence de 

test spécifique et définitif, certains syndromes incomplets ou atypiques peuvent être un 

véritable challenge diagnostique et imposent l’exclusion de certaines pathologies. Plusieurs 

diagnostics différentiels peuvent alors être discutés en fonction du tableau clinique. 36 

L’aphtose buccale, présente chez pratiquement tous les patients atteints d’une maladie 

de Behçet, ouvre le diagnostic différentiel avec l’aphtose buccale bénigne récidivante, les 

lésions buccales induites par les virus Herpes simplex ou Coxsackie, les carences 

nutritionnelles (fer, vitamine B, maladie cœliaque), l’érythème polymorphe, le lichen plan 

érosif buccal, les maladies bulleuses auto-immunes, les toxidermies, les MICI, les ulcérations 

buccales du lupus érythémateux systémique, et les hémopathies.17 

Les ulcérations génitales peuvent exprimer une IST, notamment herpétique ou 

syphilitique, ou encore un lichen plan érosif, une dermatose bulleuse auto-immune, ou un 

érythème pigmenté fixe. On peut également les rencontrer dans le cadre d’un syndrome de 

Münchhausen, un syndrome hyperéosinophilique ou myélodysplasique, une tuberculose cutis 

et au stade SIDA de l’infection par le VIH.56 

Une aphtose bipolaire est plus évocatrice mais peut se fondre dans le cadre du MAGIC 

syndrome ou du Syndrome de Reiter, associée à une atteinte articulaire.182,296 
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Une acné pustuleuse, une folliculite ou une pseudofolliculite bactérienne peuvent rendre 

compte des lésions cutanées papulopustuleuses.17 

Dans les maladies inflammatoires chroniques de l’intestin (MICI), notamment la 

maladie de Crohn et la RCH, des caractéristiques cliniques très similaires à la maladie de 

Behçet peuvent prêter à confusion, surtout lorsque les MICI sont associées à des 

manifestations extra-intestinales comme une uvéite, des arthralgies, des ulcérations buccales 

ou une thrombose veineuse et que la MB manifeste une atteinte gastro-intestinale 

prédominante.247,248,289 

La sarcoïdose fait également partie des diagnostics plausibles devant une uvéite ou de 

vascularite rétinienne pouvant s’associer à une fièvre, un érythème noueux, une atteinte 

articulaire ou des signes neurologiques. Des signes plus spécifiques comme des ADP 

pulmonaires, une pneumopathie interstitielle, une élévation de l’ECA et la présence de 

granulome à l’histologie permettent de virer en faveur de cette affection.289 

Les pathologies inflammatoires du SN, notamment la SEP, ont des manifestations 

neurologiques similaires à celle du neuro-Behçet. Le sexe féminin, l’absence de signes 

neurologiques, l’étude du LCR et les données de l’IRM permettent d’aboutir au diagnostic. Il 

faut cependant garder à l’esprit que la SEP peut s’accompagner d’une vascularite rétinienne. 

Les tumeurs cérébrales, les AVC et les méningo-encéphalites infectieuses peuvent 

également être confondues avec un neuro-Behçet. La maladie de Vogt-Koyanagi-Harada et 

les lymphomes peuvent, en plus des signes neurologiques, inclure une uvéite 

postérieure.56,235,297 

Dans le cadre d’un syndrome de Sweet, une aphtose possiblement bipolaire, une 

symptomatologie oculaire et des signes de méningo-encéphalite peuvent faire suspecter une 

maladie de Behçet mais, l’absence d’uvéite et de vascularite fait naître le scepticisme et le 

terrain HLA-B54 redresse le diagnostic. 

L’uvéite peut faire discuter une multitude d’affections pour lesquelles l’expertise 

ophtalmologique est indispensable. Celle de la maladie de Behçet doit être différentiée de 

certaines étiologies infectieuses comme la toxoplasmose, l’herpès, la syphilis, la tuberculose, 
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la maladie de Lyme, la maladie des griffes du chat et le Whipple par le biais de prélèvements 

soumis à un examen direct, une culture, une immunohistochimie et éventuellement une étude 

PCR, complétés par une sérologie. Les maladies auto-inflammatoires dont certaines sont 

évoquées dans ce chapitre peuvent être à l’origine d’une uvéite et partagent d’autres 

similarités cliniques avec la maladie de Behçet.56 

L’atteinte articulaire peut simuler une spondylarthropathie, notamment une SPA, un 

rhumatisme psoriasique ou une arthrite réactionnelle. L’imagerie et le génotypage HLA 

peuvent être s’un certain secours. Dans les formes aigues et fugaces, un RAA peut être 

évoqué. Dans les exceptionnelles formes chroniques et destructrices, la polyarthrite 

rhumatoïde peut être suspectée.56,296 

L’atteinte veineuse doit faire écarter les diverses thrombophilies tel un syndrome des 

anti-phospholipides, qu’il soit primitif ou secondaire à un LES. Elles peuvent néanmoins 

s’associer à une maladie de Behçet en fonction de leur fréquence dans la population 

considérée. L’atteinte artérielle de la MB n’est retenue que si les artérites infectieuses, la 

maladie de Takayasu et la périartérite noueuse ne peuvent y être rattachée.182 

D’autres vascularites systémiques peuvent présenter un tableau proche de l’angio-

Behçet avec des lésions de vascularite, notamment rétinienne, possibles. 

La présence d'une fièvre périodique peut faire évoquer d'autres pathologies comme la 

fièvre méditerranéenne familiale, le TRAPS (tumor necrosis factor receptor-associated 

periodic syndrome) et, chez l'enfant, le syndrome d'hyper-lgD ou le PFAPA (periodic fever 

with apthous stomatitis, pharyngitis and cervical adenit).289 
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Tableau 5 : Principaux diagnostics différentiels de la maladie de Behçet :  
Manifestations communes et discriminantes 56,296,298–300 

 

Diagnostics 
différentiels 

Manifestations communes avec la 
maladie de Behçet Éléments discriminants 

Syndrome de Reiter Aphtose possiblement bipolaire 
Uvéite, Arthrite 

Urétrite, Sacro-iliite 
Lésions papuleuses palmo-plantaires 

Aphtose banale Aphtose possiblement bipolaire Aphtose isolée 

Infection HSV Ulcérations buccales/génitales 
Fièvre, Asthénie 

Sérologie HSV positive en IgM 
Identification du virus sur prélèvement 

Syphilis 
Ulcérations buccales/génitales 
Atteinte oculaire possible 
Signes neurologiques : neurosyphilis 

Caractère indolore des lésions 
ADP satellite 
Sérologies syphilitiques positives 

Infection VIH Aphtose persistante 
Signes généraux 

Lymphopénie 
Sérologie VIH positive 

Maladie de Crohn 

Ulcérations buccales/ano-génitales 
Douleurs abdominales 
Ulcérations/Hémorragies digestives 
Signes articulaires 

Fistules périanales et digestives Pyoderma 
gangrenosum 
Granulome à l’histologie 

Maladie cœliaque 
Aphtose buccale 
Douleurs abdominales 
Manifestations systémiques 

Anticorps spécifiques 
Atrophie villositaire endoscopique et 
histologique 

Lupus 
érythémateux 
disséminé 

Aphtes buccaux, Signes oculaires 
Thromboses veineuses 
Arthralgies/Arthrite non érosive 
Signes neurologiques 

Chute de cheveux 
Photosensibilité des lésions cutanées 
Atteinte rénale 
Anticorps spécifiques 

Sarcoïdose 

Érythème noueux 
Uvéite 
Arthralgies 
Signes neurologiques 

Absence d’aphtes 
Élévation ECA, Calcémie 
ADP médiastinales, PNP interstitielle 
Granulome à l’histologie 

SPA 

Uvéite 
Ulcérations buccales 
Lésions cutanées, Arthralgies 
Possible association avec une MICI 

Lésions cutanées psoriasiformes 
Enthésopathie 
Signes radiographiques articulaires axiaux 
Terrain génétique HLA B27 

MAGIC Syndrome 
Aphtose bipolaire 
Atteinte artérielle 
Autres manifestations systémiques 

Chondrite 

Sclérose en plaques Tableau très proche du neuro-Behçet 
Vascularite rétinienne possible 

Absence de signe extra-neurologique 
Lésions IRM spécifiques 
Sécrétion intrathécale d’Ig dans le LCR 

Syndrome de Sweet 
Lésions cutanées, Aphtose bipolaire 
Réaction pathergique positive 
Manifestations neurologiques 

Absence d’uvéite 
Absence de vascularite 
Terrain génétique HLA B54 fréquent 

Sd de Stevens 
Johnson 

Lésions cutanéo-muqueuses 
Signes oculaires 

Contexte immuno-allergique 
Lésions cutanées profuses 

Dermatoses 
bulleuses AI 

Ulcérations buccales/génitales 
Rougeur conjonctivale 

Lésions cutanées bulleuses strictes 
Anticorps spécifiques 

Fièvres héréditaires 
périodiques 

Fièvre 
Aphtose buccale, Aphtose génitale 
Lésions cutanées 
Signes articulaires, Signes digestifs 

Début dans l’enfance 
Diagnostic génétique et moléculaire 
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V. Évaluation 

Dans le but d’évaluer certains aspects de la MB tels que l’activité, la sévérité et le 

pronostic, plusieurs critères ont été élaborés et analysés dans une revue de littérature effectuée 

par le Outcome Measures in Rheumatology Vasculitis Working Group (OMERACT).301 

Il existe 5 échelles de mesure de l’activité de la maladie :  

- Behçet's Disease Current Activity Form (BDCAF), (annexe 1) 

- Clinical Disease Activity Index,  

- Clinical Manifestations Index,  

- Iranian BD Dynamic Activity Measure, 

- 1994 Criteria for Disease Activity of BD. 

Il existe également une échelle de sévérité : Krause's total severity score (annexe 2), et 

une échelle d’évaluation de la qualité de vie : BD Quality of Life.  

L’atteinte cutanéo-muqueuse de la maladie bénéficie de critères pronostiques 

spécifiques et validés (annexe 3). 

Ces différents scores, bien que spécifiquement développés pour la maladie de Behçet, 

n’ont pas été largement utilisés dans les différentes études publiées. Le score d’activité le plus 

connu, étant le BDCAF, n’est sollicité que dans 10% des publications concernant l’évolution 

et le pronostic de la maladie de Behçet. Pour évaluer la sévérité de la maladie, le score de 

Krause n’a fait l’objet que de 6% des études publiées. D’une étude à l’autre, les résultats sont 

difficilement superposables et bénéficient d’une grande variabilité. En fait, la plupart des 

systèmes d’évaluation ne sont pas proprement validés et les variables considérées comme la 

réponse au traitement, la rechute ou la rémission n’ont pas de définition standardisée. 30,301 

Ainsi, dans le but d’homogénéiser et d’objectiver les résultats des études à venir, 

plusieurs experts à travers le monde soulignent la nécessité de valider un score d’évaluation 

de l’activité et du pronostic de la maladie de Behçet et certaines équipes se sont focalisées sur 

cet objectif. Des critères de mesures validés sont attendus dans les années à venir.302,303 
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VI. Traitement de la maladie de Behçet 

A.  LES OBJECTIFS DU TRAITEMENT 

Étant donné le mystère qui continue de planer sur l’étiopathogénie de la maladie, le 

traitement de la maladie de Behçet est principalement symptomatique. 304 

Globalement, les objectifs thérapeutiques sont : 305 

 Soulager les symptômes, 

 Contrôler les lésions, notamment cutanéo-muqueuses, articulaires et oculaires, 

 Diminuer la fatalité des lésions cardiovasculaires, digestives et neurologiques en 

assurant un contrôle rapide et efficace, 

 Diminuer la fréquence des récurrences et allonger les rémissions, 

 Prévenir la survenue de lésions et de séquelles irréversibles, 

 Améliorer la qualité et la durée de vie des malades.  

B.  LES MOYENS THÉRAPEUTIQUES  

Ils sont médicaux, chirurgicaux et radio-interventionnels.  

Deux mécanismes pathogéniques sont ciblés par les thérapeutiques médicales : 

l’inflammation et l’état prothrombotique. 

Ces thérapeutiques incluent de ce fait les molécules à activité anti-inflammatoire ou 

immuno-modulatrice ciblant les effecteurs pathogéniques cellulaires supposés de la 

maladie (lymphocytes T activés, PNN…) ou cytokines (TNF). Avec moins de fiabilité, on 

peut avoir recours à l’activité anti-thrombotique des antiagrégants plaquettaires et des 

anticoagulants (AVK, héparines, aspirine…).  

Les traitements chirurgicaux et radio-interventionnels sont destinés à des manifestations 

plus spécifiques, notamment vasculaires et digestives. 

Le défi de la PEC thérapeutique de la MB est d’instaurer le plus tôt possible un 

traitement d’emblée adapté à la sévérité des lésions et à la spécificité de chaque organe, pour 

une efficacité curative et prophylactique secondaire précoce.  
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1. LES THÉRAPEUTIQUES CLASSIQUES 

1-1. La colchicine 

Elle agit par inhibition du chimiotactisme des polynucléaires par dépolymérisation de 

leurs microtubules cytoplasmiques.306 

Une réponse positive est obtenue dans 60 à 70% des cas à la dose d’1 à 2mg/j, 

essentiellement sur les manifestations cutanéo-muqueuses et articulaires. La diminution du 

nombre, de l’importance et la répétition des lésions est la règle.  

De plus, elle semble avoir une certaine efficacité – parfois suffisante – sur les uvéites 

antérieures, à l’inverse des atteintes du segment postérieur et des vascularites rétiniennes où 

elle n’a pas d’indication spécifique.  

Associée à un traitement antiagrégant, la colchicine a un rôle préventif des poussées 

pouvant, en revanche, être observées ou déclenchées par son arrêt. La colchicine est 

relativement sûre et communément utilisée en première intention dans le traitement des 

atteintes cutanéo-muqueuses.306 

Globalement bien tolérée, elle peut néanmoins entraîner des troubles digestifs (diarrhée, 

douleurs abdominales) dans 20% des cas46,307,308, souvent mineurs et passagers. La prise 

chronique peut exposer entre autres à des complications musculaires essentiellement en cas 

d’atteinte rénale et/ou hépatique. Son utilisation au cours de la grossesse est possible malgré 

son passage transplacentaire.309 

1-2. La corticothérapie 

Les corticoïdes ont de puissants effets anti-inflammatoires et immunosuppresseurs non 

sélectifs et globaux par action directe sur les lymphocytes T ou par action indirecte sur les 

cellules inflammatoires stimulées par des cofacteurs.309 

Comme dans toute vascularite, la corticothérapie est la pierre angulaire du traitement 

des formes graves. Si elle ne se discute par pour l’atteinte oculaire et/ou neurologique, elle 

n’est pas justifiée pour contrôler une atteinte cutanéo-muqueuse ou articulaire isolée.  
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Elle est initiée en phase de poussée aigue par des bolus quotidiens de 3 à 5 jours de 
méthylprednisolone avec un relai oral aux doses initiales d’1 mg/kg/j d’équivalent 
prednisone. Ces bolus ont pour principal intérêt une rapidité d’action qui permet une 
évaluation plus objective des lésions en vue d’instaurer un traitement adéquat. La dose 
d’attaque sera maintenue au moins six semaines suivie d’une dégression progressive de 10 % 
tous les 5 à 15 jours. La prise un jour sur deux permet de réduire les effets secondaires 306,309  

Les patients atteints de la maladie de Behçet développent rarement une corticorésistance 
mais une corticodépendance est fréquente. Le sevrage cortisonique expose aux rechutes dont 
le risque augmente en cas de dégression trop rapide. Il est recommandé de maintenir une dose 
d’entretien (0,1 mg/kg/j), surtout si les poussées antérieures ont généré des séquelles oculaires 
et/ou neurologiques. 

Il faudra bien évidemment prendre en considération et prévenir au mieux les lourds 
effets secondaires de la corticothérapie au long cours. Elle expose à un risque d’ostéoporose, 
d’ostéonécrose aseptique de la hanche, de prise de poids, d’ulcère gastroduodénal, 
d’amyotrophie, de diabète, d’HTA, de troubles du rythme cardiaque ; elle expose en outre à 
un risque important d’immunosuppression et entraîne fréquemment un état d’excitabilité 
neuropsychique. Sur le plan ophtalmologique, les principales complications cortico-induites 
sont le glaucome et la cataracte. Il est important d’appliquer strictement les règles diététiques 
(régime sans sel, régime pauvre en sucres, hypocalorique, riche en protides avec un apport 
suffisant en potassium) associé à une activité physique régulière et adaptée avec une 
supplémentation en calcium et en vitamine D. Un suivi régulier sous traitement est 
obligatoire. 

1-3. Les anticoagulants et antiagrégants plaquettaires 306,309,310  

Étant donnée l’attribution des complications thrombotiques de la maladie de Behçet à 
l’inflammation vasculaire, une discussion controversée est tenue sur l’intérêt de 
l’anticoagulation. La principale priorité est d’assurer une action anti-inflammatoire. Une 
anticoagulation surajoutée peut aider à prévenir la progression et la récurrence des thromboses 
chez quelques patients et reste proposée par certains praticiens. D’autres soulignent la 
problématique de l’existence silencieuse ou la survenue potentielle au cours de l’évolution de 
lésions anévrysmales, particulièrement aortiques et pulmonaires, dont le risque et la fatalité de 
rupture peuvent être déclenchés ou accentués par ces molécules.   
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Lorsqu’ils sont prescrits, les anticoagulants sont associés d’emblée au traitement IS. La 

décision de maintenir le traitement AC au long cours dépend du patient et de la réponse au 

traitement. Depuis que l’on sait que la pathologie vasculaire prédominante dans la MB est 

veineuse, le rôle de l’aspirine dans la prophylaxie des thromboses n’est pas claire. 

1-4. Les immunosuppresseurs 

Malgré leur efficacité, leur lenteur d’action ne leur permet pas d’être utilisés seuls. Ils 

sont généralement associés à une corticothérapie pour laquelle ils facilitent le sevrage. 

Ils comportent un risque de myélosuppression et donc d’infections sévères et d’oncogénécité 

à long terme, ce qui fait que ces molécules sont utilisées avec la plus grande précaution dans 

les formes majeures de la maladie qui menacent le pronostic vital et/ou fonctionnel. 306  

Les plus utilisés sont :  

a. Azathioprine 

L’azathioprine est un dérivé imidazolé de la mercaptopurine qui agit comme analogue 

structurel des bases puriques at aboutit à l’inhibition de la synthèse d’ADN et d’ARN ; son 

action s’exerce essentiellement sur les LT.306,309 Il est recommandé à la dose de 2 à 3 mg/kg/j 

dans le traitement initial de l’atteinte oculaire sans critères de gravité, à savoir sans vascularite 

rétinienne et sans BAV sévère. Il permet de limiter sa progression avec une efficacité 

démontrée. Dans les atteintes oculaires sévères, on l’associe habituellement à un anti-TNF. 

L’accentuation du risque d’immunosuppression lorsqu’on le combine à l’IFN ne permet pas 

d’envisager cette association.311 Son utilisation précoce semble par ailleurs améliorer le 

pronostic à long terme de la maladie.311,312 

Un suivi régulier devra guetter ses effets toxiques, surtout hématologique (leucopénie, 

anémie, thrombopénie) et hépatique (ictère, augmentation du taux des PAL).  
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b. Thalidomide  

La thalidomide est utilisée de façon contrôlée pour ses propriétés immuno-modulatrices 

et anti-tumorales 309. Elle module l’expression des molécules de surface sur les leucocytes et 

les cellules épithéliales et présente une action anti-angiogénique. Elle pourrait exercer son 

effet thérapeutique par la réduction du TNF ainsi que la réduction de la migration des 

neutrophiles mais son mécanisme d’action dans la maladie de Behçet n’est pas clair. 

À la dose de 100 à 200mg/j, des études contrôlées ont confirmé son intérêt dans le 

traitement de l’aphtose buccale et génitale de la maladie mais elle entraîne l’exacerbation de 

l’érythème noueux qui contre-indique son utilisation 313–315. Son effet reste purement 

suspensif et n’est considéré que pour les formes cutanéo- muqueuses sévères, invalidantes 

et/ou résistantes à la colchicine. Elle montre aussi une efficacité pour les ulcères intestinaux 

perforés qui surviennent de façon récurrente malgré une thérapeutique immunosuppressive 

soutenue.  

Elle peut induire une toxicité neurologique avec des polynévrites sensitives nécessitant 

une surveillance clinique mensuelle et électromyographique trimestrielle. Elle est tératogène 

et donc contre-indiquée chez le femme enceinte. 

C’est une thérapeutique de deuxième, voire de troisième ligne 315. 

c. Cyclophosphamide 

C’est un agent alkylant de la famille des moutardes azotées ; il aboutit à la destruction 

cellulaire en agissant directement sur l’ADN dont il inhibe la transcription et la réplication.  

Le cyclophosphamide est l’IS prescrit en première intention dans les services de 

médecine interne 306, efficace contre les différentes manifestations du Behçet qu’elles soient 

cutanées, oculaires, gastro-intestinales, cardio-vasculaires ou neurologiques. 316–318 Il est 

administré voie orale à raison de 2 mg/kg/j ou en bolus mensuel intraveineux de 750g/m2 

pendant les 9 premiers mois. Les cures sont espacées au risque de survenue d’une intolérance 

hématologique ou de complications rénales ou infectieuses avant d’entretenir le traitement à 

raison de 3 à 5 cures/an. 309  
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Les effets secondaires doses dépendants (cystite hémorragique, fibrose pulmonaire, 

toxicité rénale, dysfonction gonadique, la carcinogenèse notamment vésicale et la 

pancytopénie) plaident en faveur de son remplacement progressif par l’INF et les anti-TNF.  

d. Cyclosporine A  319,320    

Peptide d’origine fongique, cette molécule agit exclusivement sur les lymphocytes 

activés, notamment TCD4, en inhibant des cytokines.  

Plus efficace que le cyclophosphamide dans la prévention des rechutes oculaires, elle 

est utilisée en association aux corticoïdes pour améliorer ou stabiliser l’acuité visuelle. La 

cyclosporine est prescrite par voie orale à raison de 5 à 10 mg/kg/j avec une mal tolérance 

fréquente à dose maximale. Le suivi comporte une mesure de la TA et un dosage de la 

créatinine mensuels car l’apparition d’une nephrotoxicité nécessite le passage des doses 

moindres malgré le risque de rechutes. Elle pourrait être par ailleurs responsable de 

l’aggravation d’une expression neurologique du Behçet.319 

e. Chlorambucil 36   

Agent alkylant qui agit en altérant la transcription d’ARN et la réplication d’ADN.  

Il est utilisé à la dose de 0,1 à 0,2 mg/kg/j par voie orale en traitement d’attaque sur une 

durée de 3 mois, suivi d’un traitement d’entretien moyennant 18 mois avec des fenêtres 

thérapeutiques de 2 à 6 mois pour s’assurer de la tolérance. Le chlorambucil est moins 

souvent prescrit du fait d’une toxicité hématologique et un risque carcinogène plus accrus. Il 

existe un risque de leucémie secondaire chez les patients ayant une dose cumulative de 1300 

mg.  

f. Méthotrexate 

Le méthotrexate (MTX) est un anti-métabolite, plus spécifiquement un anti-folique. Il 

interfère avec la synthèse de l’ADN, la réparation et la réplication cellulaire.  
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Le MTX est administré par voie orale, intramusculaire ou intraveineuse, seul ou en 
association avec différents immunosuppresseurs, notamment l’anti-TNFα dont il potentialise 
l’effet. 309,321  

Il est faiblement actif dans la MB, prescrit per os à raison de 7,5 à 20mg/semaine. Il 
cible les lésions cutanéo-muqueuses sévères et pourrait avoir un effet d’épargne cortisonique 
en agissant sur l’inflammation oculaire et l’atteinte neurologique. 36  

Sa toxicité́ est hématologique, hépatique et pulmonaire ; il est tératogène et abortif.  

 

2. LES BIOTHÉRAPIES  306  

Les avancées concernant les mécanismes étiopathogéniques et particulièrement les 
bases moléculaires de la MB se sont traduites par l’orientation du traitement vers de nouvelles 
thérapeutiques. En effet, les cytokines pro-inflammatoire et les lymphocytes T ont un rôle 
important dans la physiopathologie de la maladie de Behçet. Ainsi, les approches d’inhibition 
des voies de signalisation du TNFα, de l’IL-1 ou de l’IL-6, ou la déplétion en lymphocytes T 
ont été envisagées comme options thérapeutiques intéressantes. Cependant, très peu d’études 
contrôlées ont été réalisées pour juger pleinement de l’efficacité et la fiabilité de l’utilisation 
de ces molécules. Ainsi, elles sont réservées aux formes sévères et résistantes aux 
thérapeutiques classiques, sans qu’il n’y ait de protocole universellement adopté. 

2-1. L’interféron-α 2a ou 2b 

l’IFNα est une cytokine qui possède des effets antiviraux, anti-angiogéniques, 
antiprolifératifs et immunomodulateurs.  

Son efficacité est aujourd’hui bien établie dans la maladie de Behçet. L’IFNα-2a est 
administré par voie sous cutanée de façon bihebdomadaire ou trihebdomadaire à des doses 
comprises entre 3 et 6 MUI. Ce traitement concerne les patients présentant des uvéites 
réfractaires aux traitements corticoïdes et IS pour qui elle a considérablement amélioré le 
pronostic visuel à long terme. C’est un des seuls traitements qui permet une rémission 
prolongée de l’atteinte oculaire après l’arrêt. 309,322–325 

Son utilisation comporte le risque d’asthénie, de perte de poids, de dépression, de 
troubles de transit, de myélosuppression et de troubles hépatiques.  



 

65 

Des effets secondaires ophtalmologiques sont également décrits à type de rétinopathie 
ou de névrite optique ischémique. 309 

2-2. Les inhibiteurs du TNF-α (anti TNF-α) 

Le TNF-α est une cytokine pro-inflammatoire fortement impliquée dans la MB, secrétée 
de manière importante au cours des poussées. Les anti-TNFα, principalement l’infliximab et à 
moindre mesure l’adalimumab, agissent par inhibition de la fixation du TNFα sur les 
récepteurs membranaires 326.  

Ils sont utilisés à la dose de 5 mg/kg en perfusion lente intraveineuse dans les formes 
sévères de la maladie de Behçet, récidivantes et résistantes aux traitement IS 
conventionnels.327,328 Les résultats dans le traitement de la maladie de Behçet seraient 
prometteurs : associée au traitement maximal (IS et corticoïdes), cette molécule a rapidement 
amélioré les symptômes, avec une diminution de l’inflammation de 50% dès les premières 24 
heures et de 90% au quatrième jour 329. La durée du traitement n’est pas standardisée. 

2-3. Les anti-IL-1 

Plusieurs auteurs rapportent une élévation du taux d’IL-1 sérique dans la maladie de 
Behçet.330 L’anakinra, un antagoniste des récepteurs à l’IL-1, s’est avéré efficace dans un cas 
de maladie de Behçet réfractaire aux traitements conventionnels.331 Plus récemment, une 
étude ouverte a démontré que le gevo-kizumab, un anticorps humain recombinant anti-
interleukine-1β, était bien toléré et diminuait rapidement et de façon prolongée 
l’inflammation intraoculaire chez 7 patients avec une uvéite réfractaire et une vascularite 
rétinienne.  

2-4. Les anti-IL-6 

Le taux d’IL-6 est corrélé à l’activité de la maladie de Behçet.332,333 

Le tocilizumab, un anticorps humanisé anti-récepteur à l’IL-6, n’a actuellement l’AMM 
que dans les formes modérées à sévères de polyarthrite rhumatoïde active réfractaire à un ou 
plusieurs anti-TNFα ou dans les arthrites juvéniles idiopathiques systémiques actives et 
réfractaires chez les enfants âgés de 2 ans et plus. Il pourrait constituer une option 
thérapeutique dans la maladie de Behçet réfractaire : 3 cas de maladie de Behçet avec 
méningoencéphalites ou uvéites réfractaires ont été traités avec succès par le 
tocilizumab.334,335  
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2-5. Thérapies ciblant les lymphocytes 

a. Les anti-CD20 

Le rituximab est un anticorps anti-CD20 qui déplète les lymphocytes B.  

Il est habituellement administré en deux perfusions de 1000 mg à 15 jours d’intervalle.  

Son efficacité a été observée dans quelques cas de maladie de Behçet avec des lésions 

oculaires sévères d’uvéite et de vascularite rétinienne résistantes aux corticoïdes, à 

l’azathioprine et à l’étanercept.336,337 

 

b. Les anti-CD52 

L’alemtuzumab est un anticorps anti-CD52 dont l’action principale est la déplétion en 

lymphocytes T.  

Il peut mettre en rémission des maladies de Behçet peu contrôlées sous traitement 

conventionnel 338,339. Dans une étude, parmi 18 patients avec une aphtose oro-génitale (100 

%), une atteinte neurologique (72 %), ou une atteinte oculaire (66,7 %), 72 % entraient en 

rémission et 33 % pouvaient interrompre leur traitement sous l’effet de cette thérapeutique. 

 

c. Les anti-CD25 

Le daclizumab est un anticorps monoclonal humanisé dirigé contre le CD25.  

Dans un essai randomisé en double insu, contrôlé contre placebo, incluant 17 patients 

avec une atteinte oculaire sévère de la maladie de Behçet, le daclizumab n’était pas supérieur 

au placebo. 340 



 

67 

3. LES THÉRAPEUTIQUES D’EFFICACITÉ VARIABLE  

3-1. La disulone 305,306   

C’est une alternative thérapeutique pour les aphtes oraux, les ulcérations génitales et les 
lésions cutanées à la dose de 50 à 100 mg par jour. Elle a une action voisine de la 
thalidomide, sa tolérance hématologique est médiocre avec possibilité de méthémoglobinémie 
et d’anémie hémolytique. 

3-2. Le sucralfate  

Connu pour son effet bénéfique sur la cicatrisation des ulcères peptiques, un essai 
démontre que le sucralfate en topique est efficace dans le traitement des ulcérations orales de 
la MB sans retentissement significatif sur l’ulcération génitale. 306,341   

3-3. Le tacrolimus FK506  

Son efficacité sur l’inflammation oculaire au cours de la MB à raison de 0,05 à 0,20 
mg/kg/j semble supérieure à celle de la ciclosporine A, dont il partage le mode d’action et les 
effets indésirables. Par voie locale, appliqué deux fois par jours, il pourrait réduire la 
fréquence et la douleur des ulcères buccaux résistant aux traitements usuels. 36,306  

3-4. La pentoxifylline  

Elle agit par diminution du chimiotactisme et inhibition du TNF-α 341. Elle est utilisé à 
la dose de 600 mg/j, surtout pour traiter les formes cutanéo-muqueuses et oculaires.  

3-5. Les plasmaphérèses ou immunoglobulines intraveineuses  

Ils sont rarement proposés du fait de leurs effets variables et transitoires. Ils sont 
réservés aux atteintes oculaires ou neurologiques sévères en attendant l’action des traitements 
anti-inflammatoires et/ou immunosuppresseurs 36,325   

3-6. Autogreffe de cellules souches hématopoïétiques 

Quelques cas de maladie de Behçet ont été traités par chimiothérapie myéloablative 
suivie d’une autogreffe de cellules souches hématopoïétiques déplétées en LT 342,343. Trois 
patients avaient une atteinte du SNC et 3 autres avaient des AAP. À l’exception d’un patient 
avec une atteinte neurovasculaire, tous les autres ont interrompu leur traitement 
immunosuppresseur avec 4 réponses complètes et 2 réponses partielles.21,344 
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4. LES THÉRAPEUTIQUES ALTERNATIVES  

4-1. Les agents tolérants 306,345   

Dans un essai thérapeutique mené par Stanford et al., des résultats prometteurs sont 

observés lors de l’évaluation d’une méthode d’induction de tolérance orale pour la prévention 

des poussées d’uvéites et autres manifestations de la MB.  

Il utilisait le peptide p 336-351 de la protéine du choc thermique HSP lié à la sous unité 

B de la toxine du choléra, dont l’homologue microbien est retrouvé dans divers 

microorganismes comme le Streptocoque sanguinis suspecté dans l’étiopathogénie de la MB.  

4-2. Les agents antioxydants  

Le rationnel de l’utilisation des agents antioxydants dans le traitement de la MB réside 

dans la mise en évidence d’un stress oxydant dans la genèse des lésions endothéliales. 306   

4-3. La chirurgie  

Le traitement chirurgical est indiqué pour certaines manifestations. Il reste toutefois 

délicat et réservé aux cas où le traitement médicamenteux ne permet pas de contrôler la 

maladie. Quoiqu’il en soit, il est nécessaire d’avoir préalablement instauré un traitement anti-

inflammatoire afin d’éviter les réactions liées à l’agression vasculaire par phénomène 

d’hyperergie. Il est réservé aux complications graves de la MB :  

 Oculaire: cataracte, glaucome, synéchies irido-cristalliniennes et décollement rétinien.  

 Vasculaire : anévrysmes artériels systémiques, anévrysmes pulmonaires à condition 

que la lésion soit limitée et unique, embolie pulmonaire par interruption cave avec ou sans 

thrombectomie ou désobstruction des veines sus hépatiques suraiguës. De nouvelles méthodes 

de traitement par voie endovasculaire sont de plus en plus employées. En cas d’atteinte 

artérielle occlusive, le traitement chirurgical n’est indiqué qu’en cas d’échec du traitement 

médical avec des lésions ischémiques menaçantes. 22,346  

 Digestive : en cas de perforation intestinale ou de fistule, la résection intestinale large 

en passant à distance des lésions permet d’éviter les récidives.  
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C.  LES INDICATIONS  

Du fait qu’il n’existe aucun consensus quant à la PEC de la maladie de Behçet, celle-ci 

devra être évaluée au cas par cas et le choix du traitement dépendra de la présentation 

clinique, du siège des lésions et de la sévérité de l’atteinte systémique. 

 

1. TRAITEMENT DES MANIFESTATIONS CUTANÉO-

MUQUEUSES  

L’efficacité des différents moyens thérapeutiques ciblant l’atteinte cutanéo-muqueuse 
de la maladie est très variable et inconstante.  

En pratique quotidienne, la colchicine est le traitement le plus couramment prescrit à 
raison de 0.5 à 2mg/j associée à des topiques corticoïdes lors des poussées cutanées. Sa 
prescription en continu semble efficace sur ce type de manifestations en diminuant le nombre 
des lésions, leur sévérité et la fréquence des récidives. Elle pourrait même avoir un effet 
préventif sur les poussées systémiques de la maladie.  

La dapsone (100mg/j) constitue une alternative thérapeutique. 

L’azathioprine à raison de 2,5 mg/kg/j s’est révélée significativement efficace dans la 

guérison des aphtes buccaux et la prévention des aphtes génitaux.  

La thalidomide est également efficace sur les lésions cutanéo-muqueuses mais son 

utilisation est réservée aux lésions sévères, invalidantes, récidivantes et/ou résistantes aux 

traitements sus-cités. Une dose quotidienne de 100 mg semble être suffisante et aussi efficace 

qu’une dose de 300mg.  

L’implication potentielle de certaines souches streptococciques dans la pathogénie de la 

MB a fait envisager par certains auteurs l’utilisation de la pénicilline et plus récemment 

l’azithromycine dans le traitement et la prévention des lésions cutanéo-muqueuses de la MB 

avec des résultats satisfaisants. 
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2. TRAITEMENT DES MANIFESTATIONS ARTICULAIRES  

Dans la plupart des cas, le traitement des manifestations articulaires est symptomatique 
et privilégie le repos, les antalgiques périphériques, les AINS souvent en association avec de 
la colchicine. En cas de résistance, l’utilisation de corticoïdes per os à faibles doses voire en 
intra-articulaire peut être efficace. 

L’azathioprine est significativement efficace sur les arthrites de la MB. Les autres 

traitements possibles sont la sulfasalazine, le méthotrexate et l’interféron qui se sont révélés 

efficaces dans plusieurs cas d’arthrites sévères. 45,310,346   

 

3. TRAITEMENT DES MANIFESTATIONS OCULAIRES  

Le choix dépend du segment touché et de de sa sévérité.  

Un traitement corticoïde local en collyre peut s’avérer efficace et suffisant dans les 

uvéites antérieures, en association à des mydriatiques ou des cycloplégiques locaux afin de 

prévenir la survenue de synéchies irido-cristalliniennes.  

Dans les atteintes sévères, notamment les uvéites postérieures et les vascularites 

rétiniennes, le traitement standard consiste en l’association de corticoïdes à fortes doses par 

voie systémique (bolus intraveineux lors des poussées) à un immunosuppresseur parmi les 

suivants : cyclophosphamide 0,5 à 1 g en bolus mensuels, azathioprine 2,5 mg/kg/j, 

chlorambucil 5mg/j ou la ciclosporine A. Ce dernier agent est plus efficace pour le traitement 

conventionnel de ces formes d’uvéites et s’est révélé bénéfique chez 70 à 80% des cas 

résistants aux autres agents, mais il existe un risque de rebond à l’arrêt du traitement. Il faut 

cependant souligner que seul l’azathioprine a été évalué dans une étude contrôlée.  

Le méthotrexate (7,5 à 20 mg / semaine) s’est révélé plus efficace sur les uvéites 

antérieures que sur les uvéites postérieures ou les vascularites rétiniennes. 45,346  
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4. TRAITEMENT DES MANIFESTATIONS NEUROLOGIQUES  

Lors des poussées neurologiques aigues, le traitement d’attaque se base sur de fortes 

doses de corticoïdes soit par voie orale (1mg/kg/j d’équivalent prednisone pendant au moins 4 

semaines ou jusqu’à constatation d’une amélioration), soit par voie intraveineuse (bolus 

quotidien d’1g de méthylprednisolone pendant 3 à 5 jours) relayée par la prednisone orale à 

fortes doses. Une dégression progressive se fera sur une durée totale de 18 mois. Certains 

patients peuvent développer une corticodépendance et nécessiter le maintien au long cours 

d’une corticothérapie à faibles doses pour diminuer le risque de poussées. Dans les formes 

neurologiques sévères et/ou réfractaires, les anti-TNFα ont une efficacité rapide et sont 

maintenant utilisés en 1ère ligne. Dans ces formes, le recours aux agents immunosuppresseurs 

(azathioprine, ciclosporine A, cyclophosphamide et chlorambucil) en association aux 

corticoïdes peut aussi se montrer intéressant sans qu’aucune étude contrôlée n’en prouve 

l’efficacité dans la prévention, la réduction des poussées ou le contrôle de la progression des 

atteintes neurologiques au cours de la maladie. 45,346,347 

 

5. TRAITEMENT DES MANIFESTATIONS CARDIO-

VASCULAIRES 

Le traitement des thromboses veineuses profondes au cours de la MB demeure 

controversé. La plupart des auteurs recommandent l’utilisation d’une anticoagulation à doses 

curatives, alors que d’autres évitent leur emploi seuls et les associent aux corticoïdes. Les 

manifestations thrombotiques sont attribuées de façon exclusive pour certains auteurs à 

l’inflammation de la paroi vasculaire qui ne démontrent aucun bénéfice thérapeutique quand 

l’adjonction d’une anticoagulation aux traitements anti-inflammatoires et IS.  

Au cours des thromboses veineuses récidivantes et progressives des veines caves et 

cérébrales ou des thromboses artérielles et intracardiaques, il est recommandé d’envisager un 

traitement agressif associant corticoïdes +/- immunosuppresseurs aux anticoagulants +/- 

antiagrégants plaquettaires.  
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La chirurgie est destinée aux thromboses intracardiaques résistant au traitement médical 

et aux embolies pulmonaires massives. Ce sont des interventions lourdes et délicates. 

La prise en charge des anévrysmes artériels est plus problématique. Le traitement 

chirurgical par résection de l’anévrysme ou son exclusion par un pontage prothétique est 

souvent indiqué à cause du risque de saignement majeur que peut causer leur rupture. 

De nouvelles méthodes de traitement par voie endovasculaire sont de plus en plus 

employées. Elles reposent sur l’exclusion de l’anévrysme à l’aide d’une prothèse introduite 

par voie fémorale et fixée aux parois artérielles d’amont et d’aval à l’aide de stents. Ces 

procédures permettent de réduire les risques de la chirurgie conventionnelle. 

Le traitement chirurgical se complique souvent de l’apparition de faux anévrysmes 

anastomotiques et le lâchage de sutures dû à la réaction inflammatoire de la paroi vasculaire 

en rapport avec l’hypersensibilité aux points de piqure caractéristique du Behçet. Il est 

d’indication imminente en cas d’anévrysmes fissurés, rompus ou dont la taille dépasse les 6 

cm. Hormis ces indications, il est préférable d’opérer à distance de l’épisode aigu et 

d’attendre la normalisation des marqueurs biologiques de l’inflammation sous traitement 

médical. 9,45,348   

 

D.  LES RÈGLES DU TRAITEMENT 

Pour aboutir à un traitement rationnel, plusieurs points sont à prendre en considération :  

 Il n’y a pas de guérison dans la maladie de Behçet ; 

 Le traitement est symptomatique et repose sur l’administration d’anti-

inflammatoires et d’immunosuppresseurs. En vue d’une amélioration, les différents 

agents doivent être prescrits à des doses efficaces ; 

 Le traitement doit être poursuivi de façon prolongée et la PEC des patients exige 

une équipe expérimentée qui maîtrise les différents aspects de la pathologie ; 
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 La précocité de l’instauration du traitement conditionne l’efficacité : un traitement 

instauré précocement permet de traiter les poussées inflammatoires, soulager les 

symptômes, limiter les dommages tissulaires, prévenir les récidives, améliorer la 

qualité de vie et diminuer la morbi-mortalité ; 

 Le choix du traitement de la MB dépend de la présentation clinique, du siège des 

lésions et de la sévérité des atteintes systémiques. Un traitement individualisé 

permet d’adapter le protocole thérapeutique à chaque patient ; 

 Dans les formes sévères où le pronostic fonctionnel ou vital est mis en jeu, le 

traitement doit être d’emblée immunosuppresseur et doit nécessairement viser un 

contrôle total, immédiat et prolongé de la maladie ; 

 Il est important d’évaluer les facteurs pronostiques et d’identifier les patients à haut 

risque de façon précoce, pour que chaque produit soit initié à temps en utilisant des 

agents puissants telle la cyclosporine ou l’IFN ; 

 Une éducation des malades permet d’améliorer l’observance et l’acceptation rapide 

des thérapeutiques actives ; 

 Une éducation thérapeutique, une PEC psychologique et un suivi régulier ne 

doivent pas être négligés. 
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VII. Suivi 

1. OBJECTIFS 

 S’assurer du bon contrôle de l’activité de la maladie et dépister et traiter les 
éventuelles rechutes et complications de la MB ; 

 S’assurer de l’observance et de la décroissance du traitement chez les patients dont 
l’activité de la maladie est contrôlée ; 

 Vérifier la tolérance du traitement ; 

 Dépister les complications précoces et tardives de la maladie ou de ses traitements ; 

 Assurer l’éducation thérapeutique du patient. 

2. PROFESSIONNELS IMPLIQUÉS 

Le suivi est idéalement coordonné par le médecin ayant une expertise dans la MB. Il 
s’agit le plus souvent d’un médecin interniste ou dermatologue, ophtalmologiste ou 
rhumatologue mais toutes les spécialités médicales peuvent être sollicitées dans le suivi des 
patients en fonction des manifestations de la maladie. Par ailleurs, d’autres professionnels de 
santé peuvent être amenés à intervenir comme les professionnels d’éducation thérapeutique, 
les diététiciens, les infirmiers, les kinésithérapeutes et ergothérapeutes, les psychologues, les 
assistants sociaux, etc. 36 

3. RYTHME ET CONTENU ET CONSULTATIONS  

L’activité de la MB n’est pas facile à mesurer étant donné une évolution chronique 
accompagnée par des symptômes cutanés ou articulaires quasi permanents ou récurrents. 
Cette symptomatologie peut être entrecoupée d’évènements majeurs comme une uvéite, une 
thrombose ou une authentique arthrite. Il n’y a pas de marqueur biologique fiable pour aider à 
évaluer précisément l’activité d’une MB. Le syndrome inflammatoire biologique, comme une 
élévation de la CRP, est insuffisamment sensible pour pouvoir être en corrélation avec une 
éventuelle activité à bas bruit. En pratique, l’appréciation de l’activité de la MB repose 
essentiellement sur les données de l’interrogatoire et de l’examen clinique à la recherche de 
signes physiques objectifs témoignant d’une maladie active. Des données biologiques ou 
radiologiques peuvent être indicatrices d’une phase active pour certains types d’atteinte. 
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La fréquence du suivi dépend de la sévérité de la MB. Dans les formes graves, les 

patients sont revus de manière mensuelle jusqu’à stabilisation de la progression. Dans les 

formes actives moins sévères, un suivi régulier tous les 3 à 6 mois est recommandé pour la 

plupart. Lorsque la MB est quiescente, une consultation annuelle reste indispensable. 

L’appréciation d’un retentissement sur la qualité de vie est essentielle pour pouvoir 

juger de la nécessité de procéder à des ajustements thérapeutiques ; elle peut être basée sur 

des questions simples ou des questionnaires génériques. Il existe plusieurs scores d’activité 

pour la MB qui peuvent éventuellement aider le clinicien à procéder à une évaluation 

complète de la maladie au cours du suivi, comme le « Behçet’s Disease Current Activity Index 

(BDCAI) » qui aboutit à un résultat chiffré de l’activité. Leur principal intérêt est cependant 

de permettre de catégoriser les patients pour les études de recherche clinique ou 

thérapeutique. Ils ne peuvent pas se substituer à une bonne connaissance de la maladie, 

nécessaire pour décider si une manifestation fonctionnelle ou objective est à mettre sur le 

compte d’une MB ou non. Le « Behçet’s syndrome activity score (BSAS) » est une mesure de 

l’activité de la MB qui repose entièrement sur l’évaluation par les patients eux-mêmes. 349 

 

VIII. Évolution et pronostic 

La maladie de Behçet est une maladie inflammatoire caractérisée par des phases de 

poussées imprévisibles, englobant successivement différents organes, espacées de rémissions 

de durée variable. Avec l’âge, les rémissions ont tendance à être plus longues ; les poussées 

sont plus espacées, moins sévères, et disparaissent au bout de 15 à 20 ans d’évolution 36. 

Malgré cela, la nature chronique, l’évolution cyclique et la variabilité de l’atteinte d’un 

patient à l’autre entravent l’évaluation du pronostic. 161,278 

La déclaration précoce de la maladie, le sexe masculin et la multiplicité des poussées 

seraient des facteurs de mauvais pronostic 350, de même que l’appartenance géographique et 

génétique aux régions et aux populations endémiques qui semble influencer négativement 

l’évolution de la maladie. 300,350 
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En effet, une étude rétrospective incluant 387 patients turcs suivis sur 20 ans a démontré 

un taux de mortalité autour de 10%. Chez les sujets jeunes (14-24 ans) de sexe masculin, le 

taux de mortalité était 10 fois plus élevée comparé à celui d’une population contrôle d’âge et 

de sexe identiques.350 

À l’opposé, le sexe féminin et l’atteinte cutanéo-muqueuse stricte seraient relativement 

de bon pronostic 299. 

Les plus hauts taux de morbi-mortalité sont associés aux atteintes ophtalmologiques, 

vasculaires et neurologiques 300. 

L’atteinte oculaire, se déclarant au début de la maladie, représente la cause de morbidité 

la plus importante, surtout lorsque le segment postérieur est concerné. L’atteinte vasculaire 

représente la cause de mortalité la plus importante. L’existence d’une composante 

neurologique peut être fatale même si l’installation se fait progressivement. 

Le taux de mortalité global de la maladie de Behçet varie entre 2 et 4%. Les causes les 

plus rapportées sont la rupture d’anévrysmes artériels, la perforation d’ulcères digestifs, la 

thrombose des gros vaisseaux et l’atteinte du parenchyme cérébral 278,351. Les anévrysmes 

artériels pulmonaires et le syndrome de Budd Chiari sont associées à des taux de mortalité 

plus élevés. Le taux de mortalité de l’atteinte artérielle du Behçet est de 13,5%. Le pronostic 

des patients présentant une atteinte artérielle est mauvais, en particulier lorsque les artères 

pulmonaire et l’aorte thoracique sont touchées 351. 
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PARTICULARITÉS DE L’ATTEINTE VASCULAIRE DE LA 
MALADIE DE BEHÇET : ANGIO-BEHÇET 

I. Définition 

Sous le nom d’angio-Behçet, de vasculo-Behçet ou de Behçet vasculaire, cette entité 

réfère aux cas où l’atteinte des gros vaisseaux prédomine le tableau clinique de la maladie. 

Celle-ci concerne aussi bien les veines que les artères quels que soient leur siège et leur 

calibre. 352,353 

L’atteinte veineuse prédomine et comprend indéniablement les thromboses veineuses, 

représentant plus de 75% de l’ensemble des complications vasculaires 353. Si les auteurs 

s’accordent sur l’intégration des thromboses veineuses profondes dans le cadre des 

manifestations vasculaires de cette pathologie, les avis diffèrent concernant les thromboses 

veineuses superficielles, considérées par certains auteurs plutôt comme une atteinte cutanéo-

muqueuse354. Il en est de même en ce qui concerne lésions variqueuses, rattachées directement 

au Behçet par certains auteurs 119,355–357, exclues par d’autres du tableau clinique de l’angio-

Behçet, tout en gardant à l’esprit qu’elles pourraient révéler ou compliquer une thrombose 

sous-jacente. 

L’atteinte artérielle est moins fréquente voire exceptionnelle, représentée par la 

formation de pseudoanévrysmes, d’anévrysmes, de sténoses et d’occlusions. 

 

II. Historique 

La première description de lésions vasculaires au cours d’un syndrome de Behçet 

revient à Pils en 1925, avant l’individualisation de la maladie, qui rapporta l’association d’une 

thrombophlébite et d’arthralgies à une atteinte cutanéo-muqueuse évocatrice du Behçet. 

En 1946, Adamantiades détecte la présence d’une thrombophlébite du membre inférieur 

et de la rétine chez un de ses patients suspecté, et suggère la thrombophlébite comme 

quatrième signe cardinal de la maladie. 358 



 

78 

Le premier cas d’atteinte artérielle de la maladie de Behçet a été décrit par Mishima en 

1960, chez un homme de 38 ans qui présentait un anévrysme de l’aorte abdominale suivi par 

Mounsey en 1965 et par Hills en 1967.359–361 Depuis, les cas se sont multipliés dans la 

littérature et ont permis de dessiner une image plus claire des lésions vasculaires de la maladie 

dont les conséquences ne sont point négligeables. 

 

III. Épidémiologie 

1. Fréquence 

L’atteinte vasculaire de la maladie de Behçet peut concerner 10 à 50% des patients en 

fonction des séries 288, avec une moyenne avoisinant les 15% lorsqu’une large population est 

étudiée 362. Elle a atteint 62% dans la série marocaine de Filaly Ansari publiée en 1999. 22 

Bien que ce constat soit controversé dans certaines séries 276,363–365, la prédominance de 

l’atteinte veineuse est flagrante, représentant jusqu’à 80% des lésions vasculaires de la 

maladie de Behçet. Les artères en revanche, sont beaucoup moins touchées ; la fréquence de 

leur implication varie entre 1 et 7% 353.  

L’association de ces deux atteintes est rapportée avec une fréquence de 5%.365 

 

2. Âge et sexe 

Bien qu’il n’existerait pas de prédominance de sexe dans la maladie de Behçet, toutes 

les études s’accordent sur le fait que le sexe masculin serait plus à risque dans le vasculo-

Behçet 11,366–369, chez qui l’atteinte est non seulement plus fréquente mais aussi plus fatale. 

Le sex-ratio s’élève à 9 hommes pour 1 femme dans une étude portant sur 31 

patients.370 Cette différence se réduit légèrement dans des études à plus grande échelle, mais 

la prédominance masculine reste nette. 356,362  

La déclaration de la maladie à un âge précoce pourrait laisser prévoir une atteinte 

vasculaire probablement plus rapide d’apparition mais souvent, celle-ci survient au début de 

la troisième décennie. 354,356,362,371  
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Figure 15 : Prévalence de l’atteinte vasculaire de la maladie de Behçet  
en sous-groupant l’âge et le sexe d’une cohorte de patients chinois.  

(Le nombre au-dessus des colonnes indique le nombre des patients)372 

 

3. Facteurs de risques 

Outre le sexe masculin et l’âge précoce de début de la maladie 352, certaines études 

rapportent le tabagisme comme cofacteur de l’apparition des lésions vasculaires du 

Behçet.373,374  

L’existence d’un facteur génétique prédisposant reste à discuter puisqu’on ne retrouve 

de Behçet familial que dans 5% des cas de vasculo-Behçet. 362  

Enfin, le rôle potentiel d’un traumatisme vasculaire dans la formation de 

pseudoanévrysmes est souligné par certains auteurs. 375  

 

IV. Physiopathologie 

Le mécanisme physiopathologique à l’origine des lésions vasculaires au sens strict de la 

maladie de Behçet continue de faire l’objet de débats scientifiques. 288 

Les études suggèrent l’implication d’un agent exogène en interaction avec les cellules 

inflammatoires, chez un sujet génétiquement prédisposé, dans l’apparition de dommages 

tissulaires et l’altération fonctionnelle du système d’hémostase.358 
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1. Atteinte veineuse 

Dans la tentative d’expliquer l’atteinte veineuse de l’angio-Behçet, les chercheurs se 

sont penchés sur le rôle de l’inflammation systémique lorsque le rôle des facteurs 

thrombophiliques s’est révélé peu pertinent quant à l’apparition des thromboses veineuses. 

La théorie la plus largement répandue stipule que l’endothélium vasculaire passe d’un 

état anticoagulant à un état procoagulant en réponse à une sécrétion éxagérée de médiateurs 

pro-inflammatoires par les lymphocytes Th1, ciblant essentiellement les neutrophiles. Ce 

processus inflammatoire génère alors un état prothrombotique à travers plusieurs mécanismes, 

comme la dysfonction des cellules endothéliales, l’activation plaquettaire, la réduction du 

pouvoir fibrinolytique du sérum et l’activation de la coagulation. 376  

L’altération tissulaire de la paroi vasculaire et l’activation dysrégulée des cellules 

endothéliales est présumée par des taux élevés du facteur de VonWillebrand et une baisse de 

la prostacycline (PGI2) retrouvés chez les patients atteints de la maladie de Behçet, deux 

conditions qui accroissent l’agrégabilité plaquettaire. 353  

D’autres marqueurs retrouvés à des taux élevés chez ces patients concordent avec ces 

hypothèses, notamment la présence de concentrations élevées d’homocystéine, fréquemment 

rapportées dans les cas d’angio-Behçet actif avec un antécédent de thrombose. 288  

Par ailleurs, l’inhibition du pouvoir fibrinolytique du sérum a été proposée dans une 

étude révélant la baisse de la protéine S et de son activité dans la MB associée à des 

thromboses veineuses,375 mais ce résultat est débattu par d’autres auteurs qui affirment que ni 

la protéine S, ni les autres facteurs anticoagulants comme la protéine C et l’antithrombine ne 

sont impliqués dans ce phénomène. Les résultats concernant les facteurs prothrombotiques 

comme la prothrombine et le facteur V Leiden sont controversés.376 

Enfin, des taux élevés d’entholine-1, un peptide vasoconstricteur, ont également été 

établis au cours de la maladie de Behçet, en particulier dans les formes vasculaires, suggérant 

une altération de la vasodilatation. 374,377 
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Tableau 6 : Principaux biomarqueurs sériques témoignant d’une dysfonction endothéliale  
chez les patients atteints de la maladie de Behçet. 288 

 

Biomarqueur Fonction et propriétés Relation avec la maladie de 
Behçet 

Adrénoméduline 

Induit la relaxation vasculaire 
Facteur angiogénique et cardioprotecteur 
Augmenté dans les pathologies 
cardiovasculaires comme l’HTA 

Taux plus élevé comparé à celui 
des sujets contrôles 

Di-méthyl-
arginine 

asymétrique 
(ADMA) 

Produit du métabolisme de la L-Arginine 
Inhibe la synthèse de l’oxyde nitrique 

Taux élevé en phase active de la 
maladie de Behçet, surtout en cas 
d’atteinte vasculaire 

Homocystéine Induit une dysfonction endothéliale via 
différents mécanismes 

Concentration élevée dans la MB 
active 

Malondialdéhyde 
(MDA) 

Indicateur de peroxydation lipidique et de 
stress oxydatif 

Taux plus élevé comparé à celui 
des sujets contrôles 

Oxyde nitrique 
(NO) 

Médiateur de la vasodilatation endothélio-
dépendante 

Taux plus bas en phase active de 
la maladie de Behçet et en 
comparaison avec les témoins 
sains 

Thrombomoduline Médiateur de la résistance thrombotique 
au facteurs endothéliaux Taux élevé dans la MB active 

 

2. Atteinte artérielle 

Le processus inflammatoire de la MB est également incriminé dans la formation 

d’anévrysmes, de faux anévrysmes, de sténoses et d’occlusions artérielles. En effet, il serait à 

l’origine d’une artérite du vasa vasorum, d’une inflammation endothéliale avec infiltration 

mononucléaire périvasculaire, et interromprait de ce fait le flux nutritionnel vers la paroi 

artérielle.  

L’intima s’épaissit en réponse à la prolifération des fibroblastes et des cellules 

musculaires lisses, probablement à l’origine des sténoses et des occlusions, contrastant avec 

une destruction de la média qui affaiblit le mur artériel et aboutit à la formation d’anévrysmes 

et de pseudoanévrysmes. 358,378  

Une étude suggère en plus le rôle pathogénique probable des métalloprotéinases MMP-

2 et MMP-9, dont les taux se sont révélés élevés en cas d’angio-Behçet manifestant des 

anévrysmes artériels ; ces résultats restent à confirmer. 379 

Le rôle d’un traumatisme local a été souligné. 380–382  
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V. Anatomopathologie 

La maladie de Behçet correspond à une périvascularite nécrosante oblitérative de type 

neutrophilique, touchant aussi bien les veines que les artères quel que soit leur calibre, dont 

l’infiltrat inflammatoire se constitue principalement de neutrophiles et de cellules 

mononuclées avec une prédominance de lymphocytes T CD3+, T CD4+ et de cellules NK. 

Les lésions anatomopathologiques peuvent être uni ou multifocales et la coexistence de 

lésions artérielles et veineuses est une manifestation particulière de la MB.376, 383  

 

1. Atteinte artérielle 

Les lésions aortiques de la maladie de Behçet présentent un épaississement fibreux 

irrégulier de l’ensemble de la paroi avec une dilatation anévrysmale focale 384. L’aorte 

abdominale est la principale localisation des anévrysmes artériels de la maladie mais toutes 

les artères peuvent être touchées, incluant les artères pulmonaires, cérébrales, carotides, sous-

clavières, brachiales, ulnaires, rénales, iliaques, fémorales et poplités, ainsi que les artérioles. 

Les anévrysmes sont plus souvent sacculaires que fusiformes 385, souvent siège d’un 

thrombus de structure lamellaire. A l’œil nu, l’intima aortique est rugueuse et froissée sur 

toute sa longueur, caractérisant une aortite disséminée386,387. Les fibres élastiques de la média 

sont interrompues et il existe parfois une perte de substance, accompagnant un infiltrat 

lymphocytaire périvasculaire avec une prolifération du vasa vasorum. Lors de la phase active, 

l’infiltration cellulaire se compose principalement de neutrophiles et de lymphocytes, mêlés à 

des histiocytes et des PNE. 

Lorsque l’atteinte des gros troncs artériels est chronique, on retrouve un épaississement 

fibreux de l’adventice et une prolifération plus importante du vasa vasorum. 

Les occlusions et les sténoses se rencontrent plutôt dans les artères de moyen et de petit 

calibre où la prolifération du vasa vasorum est moins marquée 386. 



 

83 

2. Atteinte veineuse 

Il a été établi que les thromboses touchent aussi bien les veines superficielles que les 

veines profondes des membres, mais elles peuvent se voir dans les larges veines centrales, 

notamment les veines caves inférieure et supérieure. D’autres sites thrombotiques ont été 

décrits, incluant les veines sus hépatiques à l’origine d’un syndrome de Budd-Chiari, les 

veines mésentériques, rénales, et les sinus veineux intracrâniens. 388  

Au cours de la maladie de Behçet, les occlusions veineuses se produisent suite à 

l’obstruction de la lumière vasculaire par un thrombus organisé et adhérent.  

La plupart des lésions sont le siège d’une vascularite leucocytoclasique touchant les 

veines, les veinules et les capillaires, caractérisée par l’invasion du mur vasculaire par des 

PNN à noyau pycnotique éclaté (leucocytoclasie) et la présence d’une nécrose fibrinoïde, 

d’une inflammation endothéliale et d’une extravasation d’hématies.  

Moins souvent, on peut assister à une vascularite de type lymphocytaire. 386 

 

 

 

 

  

Figure 16 : Aspect macroscopique de lésions 
d’aortite chronique dans le cadre d'un vasculo-

Behçet. (Noter l’aspect fripé de la surface intimale) 

 

Figure 17 : Épaississement fibreux de 
l’adventice et prolifération du vasa vasorum. 

(Vue microscopique x100) 
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VI. Manifestations de l’angio-Behçet 

Dans le cadre du vasculo-Behçet, quatre sortes de manifestations ont été décrites : les 
occlusions artérielles, les anévrysmes et les pseudoanévrysmes artériels, les thromboses 
veineuses et les varices. 119,356,389 

Tous les vaisseaux peuvent être touchés quels que soit leur siège leur calibre, avec une 
prédominance pour l’atteinte veineuse 350,362,390, représentant 80% des cas d’angio-Behçet 370 ; 
les veines profondes et superficielles des membres inférieurs en constituent la principale 
localisation. Des cas de thromboses des gros troncs veineux ont été décrits dans la littérature, 
citant les veines caves supérieure et inférieure, les veines sus-hépatiques manifestant un 
syndrome de Budd-Chiari, la veine hépatique, la veine porte et les sinus veineux. 

Si l’atteinte veineuse est classique dans la MB, retrouvée chez 14 à 40% des patients 9, 
l’atteinte artérielle est d’autonomisation plus récente avec une fréquence oscillant entre 1 % et 
7 % 374. Elle est toutefois sous-estimée en tenant compte d’une fréquence de 34 % dans une 
série autopsique japonaise de 170 sujets 276. Elle se manifeste par des anévrysmes et des 
occlusions artérielles pouvant cibler tous les territoires artériels, avec une prédilection pour 
l’aorte abdominale, suivie par ordre décroissant de fréquence pour les anévrysmes artériels 
par les artères pulmonaires, fémorale, poplitée, brachiales et iliaque. Des sites moins 
communs sont évoqués dans la littérature comme les artères carotides, vertébrales, coronaires 
ainsi que les artères viscérales. 388 

 

1. Manifestations veineuses 

1-1. Thrombose veineuse superficielle 

Les thromboses veineuses superficielles ont été rapportées comme étant la 
manifestation vasculaire la plus fréquente de la maladie de Behçet dans certaines études, 
atteignant 53% de l’ensemble des lésions vasculaires. 362,391 Leur présence doit amener à 
considérer le Behçet chez les sujets suspects, particulièrement lorsqu’elles sont migratoires ou 
récurrentes 374. Elles se manifestent principalement par une douleur localisée accompagnée 
d’un œdème et d’un érythème ; la veine concernée peut être mise en relief sous forme d’un 
cordon induré qui peut persister après la guérison. 11,376,389 
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L’occlusion peut être spontanée mais parfois, elle survient suite à une ponction veineuse 

et a même été rapportée aux sites d’infusion d’héparine, reproduisant probablement la 

réaction pathergique cutanée au niveau du mur vasculaire. 376 

Le diagnostic peut être porté grâce à une exploration échodoppler qui retrouve un 

épaississement de la paroi veineuse et un thrombus intraluminal et éliminant de ce fait un 

érythème noueux 358,376, parfois suspecté lorsque l’inflammation veineuse se présente sous 

forme de lésions nodulaires.11 Selon les critères diagnostiques japonais, les thromboses 

veineuses superficielles sont plutôt considérées comme une atteinte cutanée mais leur 

présence représente un facteur de risque d’atteinte vasculaire. 352 

1-2. Thrombose veineuse profonde 

Le plus souvent, le tableau d’angio-Behçet se déclare par l’apparition d’une TVP,  

incident vasculaire initiateur chez 78% des patients 392 et le plus fréquemment observé dans 

cette pathologie, concernant deux tiers des patients. 352 

Au Maroc, la fréquence des TVP au cours du Behçet va de 21 à 36%. 369 

a) Thrombose des veines périphériques des membres inférieurs 

Bien que l’ensemble du système veineux profond puisse être le siège de thrombose, 

celle-ci s’observe particulièrement au niveau des veines fémorale superficielle et poplitée, 

couvrant 70% des manifestations veineuses de la maladie de Behçet 392. Elles sont suivies des 

veines tributaires, fémorales communes, iliaques externes et iliaques communes.352  

Typiquement, le thrombus adhère fermement à la paroi et peut progresser en dépit d’un 

traitement anticoagulant 11 mais, cliniquement, la TVP de la MB ne diffère en rien de la TVP 

classique 389. Les lésions peuvent de ce fait provoquer une douleur locale, un gonflement, une 

dermatite de stase et des ulcères cutanés 11. La TVP s’associe souvent dans le cadre de la 

maladie à une atteinte oculaire, des lésions d’érythème noueux et une positivité du test 

pathergique 358,391,393,394. Elle se complique à long terme d’un syndrome post-thrombotique 

pour les cas les plus sévères, altérant fortement la qualité de vie de ces patients. 383 
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b) Thrombose des veines cérébrales 

Parmi les atteintes veineuses de l’angio-Behçet ou encore les manifestations non 

parenchymateuses du neuro-Behçet, les thromboses veineuses cérébrales restent relativement 

rares en touchant environ 2,5% des patients 11. Elles apparaissent chez des sujets relativement 

jeunes et sont plus fréquentes dans le cadre d’un Behçet infantile. En général, elles 

surviennent peu de temps après l’apparition des premiers symptômes, parfois avant même de 

compléter les critères de l’ISG, tandis que l’atteinte parenchymateuse ne se manifeste qu’à un 

stade avancé de la maladie. 395 

Le sinus longitudinal supérieur (64%) et le sinus transverse représentent les 

localisations les plus fréquentes, suivies par le sinus sigmoïde. 396  

Cliniquement, on assiste à un tableau d’HTIC chez un sujet jeune, souvent de sexe 

masculin, présentant des céphalées d’installation subaiguë ou chronique et un œdème 

papillaire à l’examen. La diplopie et les vomissements sont moins fréquemment rencontrés 11. 

Des cas d’infarcissements veineux ont été observés dans de rares cas présentant des signes 

pyramidaux, une hémiparésie, des troubles du comportement ou des crises épileptiques. 396 

D’autres manifestations vasculaires sont souvent concomitantes, en particulier d’autres sièges 

de thromboses veineuses, suggérant un risque thrombotique plus élevé chez ces patients 397. 

Ceci expliquerait l’association significative entre l’angio et le neuro-Behçet que rapportent 

certaines études 397,398  et amène à considérer ce type d’expression clinique plutôt dans le 

cadre d’une atteinte vasculaire que dans celui d’une atteinte neurologique, d’autant plus que 

l’atteinte parenchymateuse cérébrale est faiblement associée aux thromboses veineuses 

cérébrales.396 

L’IRM et l’angio-IRM cérébrales représentent le gold standard pour le diagnostic. On 

retrouve une hyperpression du LCR chez deux tiers des patients avec une analyse cytologique 

et biochimique généralement normale en dehors d’une atteinte parenchymateuse associée. 245 

Bien que le pronostic soit relativement favorable, il faudra redouter une atrophie 

optique avec un risque de perte visuelle, compliquant 15% des cas. 11,397 
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c) Thrombose des veines centrales 

 Thrombose cave 

Dans le cadre du diagnostic différentiel des thromboses caves, il est indispensable de 

considérer la maladie de Behçet comme étiologie potentielle,  puisque la veine cave 

représente le siège de thrombose chez 15% des patients, faisant d’elle la deuxième 

localisation la plus fréquente des thromboses veineuses au cours de cette pathologie. 11,389,399  

La veine cave supérieure (VCS) semble être plus à risque de thrombose. Abstraction 

faite des processus cancéreux, la maladie de Behçet représente la principale cause du 

syndrome cave supérieur dans les pays du pourtour méditerranéen et, en Chine, 20% des 

syndromes cave supérieure sont rattachés à l’angio-Behçet. 355 La symptomatologie regroupe 

un œdème et une cyanose de la face, du cou et des membres supérieurs, une congestion non 

pulsatile des jugulaires avec une CVC thoracique parfois visible. Plus rarement, il est possible 

de retrouver un chylothorax ou une péricardite chyleuse en cas d’obstruction du canal 

thoracique, ou encore une hypertension intracrânienne avec un œdème papillaire. 11,352  

L’obstruction de la veine cave inférieure (VCI) se manifeste par un œdème des 

membres inférieurs et une CVC abdominale. Elle peut être le résultat de l’extension d’une 

TVP du membre inférieur 396. À long terme, il faudra craindre de sérieuses complications, en 

particulier lorsque les viscères abdominaux sont affectés et notamment le foie. 11 

 Thrombose des veines sus-hépatiques : Syndrome de Budd-Chiari 

Au cours du Behçet, il est rare mais possible de rencontrer un syndrome de Budd-Chiari 

en rapport avec une thrombose des veines sus-hépatiques, dont la fréquence va de 0,5 à 3,4% 

des cas dans la littérature369. Malgré une incidence faible, celui-ci correspond la complication 

veineuse la plus fatale de la maladie350. Il peut s’installer suite à l’extension d’une thrombose 

cave inférieure, coexistant avec une thrombose des veines hépatiques chez 80% des patients. 

Le syndrome de Budd-Chiari se manifeste par une douleur de l’hypochondre droit, une 

hépatosplénomégalie, une ascite de type exsudative et un œdème des membres inférieurs. Le 

pronostic est accablant avec un taux de survie à 1 an dépassant à peine les 50%. 374  

Un tiers des thromboses des VSH ont une évolution aigue et aboutissent au décès par 
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insuffisance hépatique au bout de quelques semaines. Chez les plus chanceux, une 

amélioration spontanée peut s’observer mais la majorité reste à risque pour une insuffisance 

hépatique chronique, une hypertension portale et le développement de varices 

œsophagiennes358,374. Des formes asymptomatiques sont possibles, de découverte fortuite lors 

du bilan d’extension d’une autre lésion vasculaire ; elles témoignent souvent d’une 

installation chronique qui a permis la mise en place d’un système de collatérales efficace et 

seraient de ce fait de pronostic plus favorable, avec un taux de mortalité inférieur à 10%. 396 

 Thrombose porte 

L’obstruction de la veine porte fait partie des rares complications de l’angio-Behçet et 

doit être suspectée devant la présence d’une splénomégalie, bien que celle-ci puisse s’intégrer 

dans le cadre d’une thrombose simultanée d’un second tronc veineux. 358 

1-3. Autres localisations thrombotiques 

D’autres localisations thrombotiques ont été rapportés dans la littérature : les veines 

pulmonaires, les veines rénales400, la veine azygos401, la veine mésentérique supérieur402, les 

veines hépatiques, les veines jugulaire, sous-clavière et brachiale.403 

1-4. Sténoses veineuses 

Récemment, certains cas de sténose veineuse sans thrombus ont été rattachés à la 

maladie de Behçet, suggérant qu’il puisse s’agir du processus initiateur des thromboses 

veineuses chez certains patients et donc l’existence d’un continuum entre ces deux types de 

lésions 404. Les quelques descriptions retrouvées dans la littérature amènent à intégrer cette 

manifestation encore très peu connue dans le cadre de l’atteinte veineuse de la maladie de 

Behçet, à côté des thromboses, plus communes dans ce syndrome. 

1-5. Anévrysmes veineux 

C’est une complication extrêmement rare, souvent accompagnée d’un facteur de risque 

surajouté comme un traumatisme ou une autre condition inflammatoire. Un cas d’anévrysme 

bilatéral des veines innominées associé à une thrombose de la VCS a été décrit par Güney 

dans le cadre du diagnostic d’un élargissement médiastinal à la radiographie thoracique d’un 

patient dont le diagnostic de la MB a été établi 3 ans après cette manifestation. 405 
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1-6. Varices, insuffisance veineuse chronique et syndrome post-

thrombotique 

Il existe une controverse quant à l’inclusion des varices au cours de la maladie de 

Behçet parmi l’une de ses manifestations vasculaires.374,406 

Dans les régions de haute prévalence, une insuffisance veineuse chronique des membres 

inférieurs est communément retrouvée chez les patients atteints de la maladie. Des ulcères de 

stases sont possibles et doivent être différenciés du pyoderma gangrenosum.407 Un syndrome 

post-thrombotique sévère est observé chez environ la moitié des patients ayant présenté une 

TVP du MI au cours de la maladie de Behçet. 408 

 

2. Manifestations artérielles :  

Elles comprennent les anévrysmes, les sténoses et les occlusions avec une incidence de 

7% à 10%. Les pseudoanévrysmes représentent la lésion la plus fréquente et l’aorte le site le 

plus prévalent de l’atteinte artérielle de l’angio-Behçet, suivi des artères pulmonaires, 

fémorales, poplitées et carotides. 352, 409 

Bien qu’elles puissent être uniques et isolées, les lésions artérielles sont multiples dans 

un tiers des cas351. Souvent, des symptômes systémiques accompagnent le développement des 

lésions artérielles, notamment une fièvre ou un syndrome inflammatoire biologique, en 

particulier à la phase aigüe. 351 

Les anévrysmes et les pseudoanévrysmes sont plus fréquents que les occlusions, rendant 

compte de 60% des lésions artérielles391, même si le contraire a été rapporté dans la 

littérature. 363,410,411 

Ces lésions peuvent être secondaires à un traumatisme du mur vasculaire et se 

manifester à la suite d’une ponction artérielle, d’une chirurgie ou d’une artériographie.  

351,380–382,412 
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2-1. ATTEINTE ARTÉRIELLE SYSTÉMIQUE 

a) Anévrysmes et pseudoanévrysmes aortiques 

L’aorte abdominale est le site de prédilection des anévrysmes de l’angio-Behçet, 

rendant compte de 60% de l’ensemble de ses manifestations artérielles. 389 

Du fait d’une symptomatologie très vague et peu spécifique, incluant inconstamment 

des douleurs abdominales, parfois une simple sensation d’inconfort abdominal ou des 

douleurs dorsales, les anévrysmes aortiques sont généralement diagnostiqués à une phase 

tardive – souvent fortuitement, d’autant plus que la recherche d’une masse abdominale 

pulsatile ou d’un souffle vasculaire peut être négative lorsque les lésions sont localisées dans 

des régions postérieures ou entourées d’un tissu fibreux. 11,352  

b) Autres localisations anévrysmales systémiques 

Les artères fémorale, iliaque, poplitée et sous-clavière sont les sites les plus souvent 

touchés par les anévrysmes au cours de la MB lorsqu’on écarte l’aorte et les artères 

pulmonaires. Cela dit, toutes les artères peuvent être concernées et des lésions multiples 

peuvent coexister. 11 

L’incidence des anévrismes artériels périphériques va de 0.5% à 4.3 %.413 

Ils peuvent se présenter sous forme d’une tuméfaction douloureuse et pulsatile du 

membre concerné. 414 

Souvent sous forme de cas isolés rapportés dans la littérature, d’autres localisations 

anévrysmales ont été décrites, comme l’artère tibiale, les artères des membres supérieurs et 

les artères à destinée encéphalique. 

c) Occlusions artérielles systémiques 

Les occlusions et les sténoses artérielles systémiques peuvent être asymptomatiques ou 

associées à des signes d’ischémie qui varient selon le site artériel impliqué et la qualité de la 

circulation collatérale. Ainsi, le tableau clinique peut comporter une douleur locale, une 

douleur abdominale, de la fièvre, une disparition des pouls périphériques, une claudication 

intermittente, des ulcères cutanés, une hémiplégie, etc. 352,412,415 
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Lorsque l’on considère les artères périphériques, la tendance s’inverse et les occlusions 

deviennent plus fréquentes que les anévrysmes 389. Parmi les sites d’occlusions artérielles, on 

cite les artères sous-clavière, axillaire, brachiale et radiale pour le membre supérieur, et les 

artères iliaque, fémorale et poplitée pour le membre inférieur ; de rares cas d’occlusion des 

artères carotides, des artères mésentériques et des artères cérébrales ont été décrits.  

Enfin, devant une hypertension artérielle chez un jeune patient atteint de la maladie de 

Behçet, il faudra penser à explorer les artères rénales dont l’occlusion a été 

exceptionnellement rapportée dans la littérature. 

Les occlusions et les sténoses aortiques sont beaucoup moins fréquentes que les 

anévrysmes et sont  en défaveur d’une rémission complète de la maladie de Behçet.351 

 

2-2. ATTEINTE ARTÉRIELLE PULMONAIRE 

Du fait de la particularité des vaisseaux pulmonaires et d’une présentation distinctive de 

ses manifestations, certains auteurs séparent la vascularite artérielle pulmonaire du reste des 

lésions artérielles de la MB et préfèrent l’inclure dans le cadre des manifestations veineuses. 

Malgré un taux de prévalence ne dépassant pas les 5%, l’atteinte artérielle pulmonaire 

prédomine les lésions artérielles du Behçet.395 Elle peut toucher toutes les artères pulmonaires 

quel que soit leur diamètre et regroupe les anévrysmes artériels pulmonaires, une des 

complications les plus redoutables de la maladie, et les thromboses artérielles pulmonaires 

avec ou sans AAP.416–418 Elle touche principalement le sexe masculin et se développe 

généralement plusieurs années après le diagnostic, bien qu’elle puisse être inaugurale chez 

certains patients et précéder le reste des manifestations de plusieurs années. 416,418–421 

La toux, la dyspnée et la douleur thoracique de type pleural doivent faire évoquer le 

diagnostic mais l’hémoptysie est le symptôme le plus évocateur, plus fréquent pour l’AAP 

que pour la thrombose artérielle pulmonaire. Cela dit, celle-ci peut progresser vers un AAP et 

aboutir à une hémorragie massive et mettre en jeu le pronostic vital lorsque l’AAP est rompu. 
417,418,422 
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a) Anévrysmes pulmonaires 

Dans la MB, les AAP se confinent typiquement aux artères pulmonaires principales et 

leurs branches lobaires. Ils se rencontrent quasi totalement chez les sujets de sexe masculin et 

surviennent à un âge plus jeune en comparaison avec les autres manifestations artérielles. 

Parfois multiples voire bilatérales, ces lésions peuvent se voir sur une radiographie thoracique 

sous formes d’opacités périhilaires ou parenchymateuses, mais elles restent peu spécifiques. 

Le scanner thoracique est la méthode diagnostique de choix. 

Les AAP s’associent significativement aux thromboses veineuses profondes, à une 

thrombose cave ou intracardiaque et aux anévrysmes artériels systémiques.11 L’hémoptysie 

est le symptôme initial et le plus fréquent 11. La rupture de l’AAP dans le tractus bronchique 

peut provoquer une hémorragie fatale et emporter le patient, malgré une amélioration du 

pronostic avec un taux de survie à 5 ans pouvant atteindre les 80%.374 La coexistence d’une 

TVP et d’un AAP est rapportée avec une fréquence de 66% 383 ; Elle correspond au syndrome 

de Hughes-Stovin, forme fruste de la maladie de Behçet pour certains. Le risque réside dans 

l’initiation d’un traitement anticoagulant et la mise en jeu du pronostic vital du patient devant 

la suspicion d’une embolie pulmonaire - que le clinicien aura rattacher à la TVP - alors qu’il 

s’agit d’un AAP. 374 

b) Occlusions des artères pulmonaires 

La vascularite pulmonaire au cours de la MB peut également aboutir à une thrombose, 

une sténose ou une occlusion des vaisseaux pulmonaires. En général, les thrombi pulmonaires 

résultent d’une formation in situ plutôt que d’une embolie, affirmant la caractère adhérent du 

thrombus formé dans le cadre de la maladie de Behçet. Les sténoses et les occlusions 

athrombotiques sont moins fréquentes. Leur survenue peut laisser prévoir plusieurs 

scénarios : une recanalisation sans séquelles, la formation de foyers d’infarctus pulmonaires 

ou le développement d’une dilatation anévrysmale en amont avec son risque de rupture. 
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VII. Diagnostic 

1. Positif 

L’atteinte vasculaire survient généralement plusieurs années après la déclaration des 

premiers signes de la maladie de Behçet et s’intègre alors facilement parmi les manifestations 

vasculaires de cette pathologie. Elle peut parfois même compléter le tableau clinique et 

majorer le score des critères internationaux pour conclure au diagnostic du Behçet si celui-ci 

n’a pas précédemment été établi.  

Tableau 7 : Critères internationaux de la maladie de Behçet révisés (2014)292 

Signe/Symptôme Points 

Aphtose buccale 2 points 
Aphtose génitale 2 points 
Lésion oculaire 2 points 
Manifestation cutanée 1 point 
Manifestation neurologique 1 point 
Lésion vasculaire 1 point 
Test pathergique positif* 1 point 

Un score ≥ 4 points permet le diagnostic de la MB 
*La positivité du test pathergique est optionnelle et n’est pas inclus dans le système de score 
primaire. S’il est effectué avec un résultat positif, un point supplémentaire est accordé. 
 

 

En revanche, rattacher les lésions vasculaires à la maladie de Behçet devient moins 

évident lorsque le diagnostic n’a pas encore été confirmé, en particulier lorsque l’atteinte des 

vaisseaux est inaugurale et que les patients n’ont pas manifesté d’atteinte non vasculaire 

suffisante pour un diagnostic certain.  

En pratique, on suspecte un angio-Behçet devant des anévrysmes artériels généralement 

sacculaires sans lésions d’athérosclérose survenant chez un sujet jeune de moins de 50 ans, 

devant des occlusions artérielles ou des pseudoanévrysmes provoqués par une ponction 

artérielle, un syndrome cave supérieur, une TVP, une TVS récurrente sans cause retrouvée ou 

des ulcères de jambe non expliqués 423. En fonction du siège des lésions, certaines seront plus 

évocatrices que d’autres mais il se doit de considérer la maladie de Behçet devant toute lésion 

vasculaire pour laquelle les autres étiologies ont été écartées. 
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L’exploration paraclinique des lésions vasculaires de Behçet repose sur des techniques 

non invasives étant donné le risque de provoquer de nouvelles lésions en cas de traumatisme 

du mur vasculaire. L’échodoppler artérielle et veineuse, l’angioscanner et l’angio-IRM sont 

les méthodes de choix. 378 

2. Différentiel 

Étant donné que l’atteinte artérielle est une complication assez tardive au cours du 

Behçet, le diagnostic différentiel avec les autres étiologies se pose rarement car la MB est 

généralement diagnostiquée quelques années plus tôt. À l’opposé, lorsque les lésions 

artérielles inaugurent le tableau clinique ou surviennent chez des patients qui ne présentent 

pas de critères suffisants au diagnostic, d’autres vascularites peuvent être discutées comme la 

maladie de Takayasu, l’artérite à cellules géantes et la périartérite noueuse. 352 

La maladie de Buerger est à évoquer devant des lésions sténosantes ou occlusives. 

À un âge plus ou moins avancé, on pourra également douter de lésions d’athérosclérose 

lorsque leur localisation concorde.  

Les anévrysmes mycotiques et les dysplasies fibromusculaires sont également à considérer.383 

 
Tableau 8 : Diagnostic différentiel des anévrysmes et pseudoanévrysmes 383 

 

Dissection 

Traumatique 
Iatrogène : cathétérisme, biopsie, chirurgie 

Dysplasie fibromusculaire 

Spontanée 
 

Vascularites 

Maladie de Behçet 
Artérite à cellules géantes 

Maladie de Takayasu 

Périartérite noueuse 
 

Anévrysmes et pseudoanévrysmes mycotiques 
 

Anévrysmes et pseudoanévrysmes athéromateux 
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Les thromboses peuvent être causées par une multitude de conditions.  

Les troubles acquis de la coagulation incluent les pathologies cancéreuses et 

inflammatoires chroniques, l’insuffisance cardiaque, l’insuffisance veineuse, les maladies 

hématologiques et l’hypercoagulabilité iatrogène médicamenteuse.  

La recherche d’une mutation du facteur V et de la prothrombine, la mesure de l’activité 

des protéines C et S et la recherche d’un déficit en antithrombine peuvent lever le doute 

concernant les thrombophilies héréditaires 352. Les hémoglobinopathies peuvent poser un 

problème diagnostique avec un angio-Behçet infantile. 

Certaines maladies auto-immunes comme le SAAP et le lupus s’associent souvent à des 

lésions thrombotiques veineuses et se différencient de l’angio-Behçet par une prévalence 

féminine accrue.  

Enfin, lorsque le tableau clinique comprend des symptômes digestifs en plus des lésions 

vasculaires, les MICI sont un diagnostic à évaluer, d’autant plus que l’association avec la 

maladie de Behçet a été rapportée. 59 
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VIII. Traitement de l’atteinte vasculaire 

1. Atteinte veineuse 

Les attitudes thérapeutiques vis-à-vis de l’atteinte veineuse de la MB ne découlent pas 

d’études randomisées comparatives mais plus souvent d’études rétrospectives 

observationnelles.  

Le traitement vise principalement à réduire l’inflammation veineuse pariétale, première 

pointée du doigt dans le processus de développement des thromboses veineuses au cours de la 

MB. Une corticothérapie orale (0.5 à 1mg/kg/j) est alors au cœur de la prise en charge 

thérapeutique de ce type de lésions. Une durée minimale de 2 à 3 semaines est à envisager 

avant d’entamer une décroissance progressive. Elle peut être précédée dans les tableaux aigus 

inflammatoires et sévères par un bolus de méthylprednisolone (0.5 à 1g/j pendant 3 jours). 424 

Si ce traitement permet de réduire rapidement les symptômes cliniques, il est 

recommandé d’y adjoindre un traitement immunosuppresseur ou immunomodulateur, 

permettant d’offrir un contrôle des poussées inflammatoires de la maladie, efficace pour 

prévenir les récidives. La durée du traitement immunosuppresseur n’est pas consensuelle ; 

elle varie généralement entre 3 et 5 ans et son arrêt n’est discuté qu’après une phase de 

rémission prolongée.  

Ainsi, Les thromboses veineuses devront bénéficier d’une corticothérapie à fortes doses 

associée à un immunosuppresseur à type d’azathioprine ou de cyclosporine A. 425,426 

Le cyclophosphamide en bolus IV mensuel est préféré dans les cas de thromboses des 

gros troncs veineux (veines caves, veine porte, veines sus-hépatiques) selon les 

recommandations de l’EULAR parues en 2018 427,428. Chez ces patients, il sera prescrit pour 

une durée de 6 à 12 mois puis relayé par l’azathioprine. La thalidomide est de moins en moins 

considérée du fait de son action thrombogène, actuellement bien identifiée. 429 

En cas de thrombophlébite cérébrale, l’adjonction d’un IS n’est pas recommandée s’il 

s’agit d’un premier épisode et ne se discute qu’en cas de rechutes sous corticoïdes. 
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Chez certains patients, l’usage de biothérapies - en particulier les anti-TNF - s’est avéré 

prometteur mais cette option est réservée aux thromboses réfractaires ou récidivantes. 427,428 

L’adalimumab en monothérapie ou en association avec les immunosuppresseurs sus-cités a en 

effet démontré une efficacité supérieure dans la résolution clinique et radiologique des 

thromboses veineuses profondes, et permet en plus une épargne cortisonique 430. L’efficacité 

du toclizumab dans le traitement des atteintes veineuses est également décrite dans certains 

cas de littérature 431. L’évaluation de l’intérêt thérapeutique de l’IFN et des autres 

biothérapies nécessite des données supplémentaires.  

Pour ce qui est du traitement anticoagulant, antiagrégant ou antifibrinolytique, son 

intérêt est discuté et sujet à de multiples controverses. D’une part, on retrouve le manque 

d’implication des anomalies de l’hémostase dans le processus physiopathologique de la 

maladie, la faible incidence d’embolie pulmonaire et le risque de rupture de potentiels 

anévrysmes latents 422,432,433 qui s’opposent, d’autre part, au haut risque de thromboses 

veineuses, à leur forte probabilité de récurrence et à la fatalité de certaines localisations 

thrombotiques qui imposent l’exclusion rapide de l’occlusion. 

Les résultats conflictuels quant au rôle d’une anticoagulation dans la prévention du 

syndrome post-thrombotique 408,434 et l’absence de son bénéfice additionnel dans la prévention 

des rechutes réserve cette option aux thromboses rebelles et extensives pour une durée de 3 à 

6 mois. Ils sont toutefois préconisés d’emblée en association avec un traitement corticoïde et 

immunosuppresseur et pour une durée plus longue dans les thromboses veineuses à caractère 

menaçant comme les thromboses caves, hépatiques et cérébrales. Cela dit, la considération de 

cette thérapeutique impose une évaluation du risque hémorragique et l’absence de menace 

anévrysmale concomitante, particulièrement aortique et pulmonaire.  

Les traitements chirurgicaux comme la thrombolyse directe, la thrombectomie 

percutanée et le placement d’un filtre cave sont à éviter au risque de provoquer une réaction 

inflammatoire locale au site de ponction, d’autant plus que le risque thrombo-embolique au 

cours de la maladie de Behçet reste peu inquiétant. 425 
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2. Atteinte artérielle 

a) Traitement médical 

Le traitement médical de l’atteinte artérielle anévrysmale de la maladie de Behçet se 

base sur l’administration d’un bolus de méthylprednisolone sur 3 jours successifs en 

association avec un bolus de cyclophosphamide mensuel à débuter en phase active de la 

maladie et à maintenir pour une durée de 6 à 12 mois. Pour les cas réfractaires, l’infliximab 

peut être envisagé en 2ème ligne thérapeutique. Un traitement d’entretien à base d’azathioprine 

est à envisager une fois en rémission pour une durée de 3 à 5 ans. 435,436  

Bien que ce traitement puisse être suffisant pour certains patients, notamment pour les 

anévrysmes pulmonaires 437,438, la majorité nécessitera en plus un traitement chirurgical ou 

endovasculaire qu’il est préférable d’effectuer à distance des poussées inflammatoires pour un 

moindre risque de complications. 370,439–441 

Quand il s’agit de lésions sténosantes ou occlusives, celles-ci évoluent favorablement 

sous traitement médical, généralement suffisant. Il associera une corticothérapie orale à raison 

d’1mg/kg/j d’équivalent prednisone et un traitement anticoagulant ou antiagrégant. Un 

traitement immunosuppresseur à type d’azathioprine ou d’anti-TNF (adalimumab ou 

infliximab) pourra y être associé en cas d’atteinte artérielle pulmonaire ou dans le cas de 

lésions sévères ou récidivantes.  

La chirurgie n’est indiquée pour les lésions ischémiques menaçantes après échec du 

traitement médical. 

b) Traitement chirurgical ou endovasculaire : 

La chirurgie conventionnelle ou endovasculaire est généralement indiquée pour la 

réparation d’anévrysmes artériels symptomatiques, rompus ou à risque de rupture fatale 

imminente, et dans certains cas pour le traitement d’une occlusion artérielle menaçante.352 

Toutefois, ce type de procédure peut se voir compliqué de récidive, d’occlusion, de fuites 

anastomotiques, de fistulisation et de pseudoanévrysmes iatrogènes 11, et nécessitera souvent 

une seconde intervention. 
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Le risque de rupture anévrysmale n’étant pas proportionnel au diamètre artériel, les 

anévrysmes aortiques sont une indication urgente et non discutable de réparation même 

lorsque leur taille ne dépasse pas les 5 cm. 414,442  

Un terrain d’AAP réfractaire au traitement médical, symptomatique ou à risque 

d’hémoptysie menaçante donne lieu au déploiement d’une stratégie d’embolisation ciblée par 

radiologie interventionnelle, préférée à la chirurgie conventionnelle, étant donné le mauvais 

pronostic de cette dernière pour cette catégorie de patients.  

La décision du moment de l’intervention pour des lésions moins inquiétantes sera prise 

en concertation avec les différents experts impliqués.  

Les procédures de reconstruction chirurgicale sont les plus à risque étant donné le 

caractère friable de la paroi artérielle. L’utilisation de matériel prothétique synthétique sera 

préférée à du tissu veineux autologue puisque ce dernier est souvent concerné par les 

remaniements de vascularite qui exposent davantage aux risques précédents. Pour accroître 

les chances de succès, l’anastomose devra s’effectuer sur les zones vasculaires apparemment 

saines357. Lorsque les circonstances le permettent, le traitement endovasculaire par 

déploiement de stent est une meilleure option thérapeutique. En dehors d’être moins invasive, 

cette technique minimise la réaction inflammatoire et donc le risque des complications sus-

citées. 

S’il s’agit d’anévrysmes périphériques, particulièrement lorsqu’une une circulation 

collatérale adéquate se développe et qu’elle permet une bonne suppléance vasculaire, une 

ligature artérielle chirurgicale peut représenter une alternative thérapeutique à la 

reconstruction. Elle est aussi envisageable chez les patients instables aux anévrysmes artériels 

rompus. 

Exceptionnellement, certaines lésions veineuses peuvent nécessiter un traitement 

chirurgical. 

Un traitement médical préopératoire en dehors de l’urgence, périopératoire et 

postopératoire associant corticothérapie et immunosuppresseurs est indispensable pour 

diminuer le risque de complications et améliorer le pronostic. 413,443–446 
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IX. Évolution et pronostic : 

L’évolution de l’atteinte vasculaire est grevée par de multiples complications avec une 

tendance accrue à récidiver malgré le traitement et la morbi-mortalité de la MB augmente de 

façon significative lorsqu’on considère les patients présentant une atteinte cardio-vasculaire.  

Une enquête menée auprès de 387 patients atteints de la MB abouti à 42 décès au bout 

de 20 ans d’évolution. Le taux de mortalité le plus élevé a été attribué à l’atteinte vasculaire, 

responsable de plus de 40% des décès.447 

L’atteinte artérielle est plus souvent à l’origine de la fatalité de cette maladie : la rupture 

d’AAP et de pseudoanévrysmes aortiques sont les principales causes de mortalité. 432, 445, 448 

Le taux de mortalité lié aux anévrysmes artériels peut atteindre les 30% 449 même avec 

un traitement chirurgical bien mené, étant donné les complications postopératoires non 

négligeables comme la formation de pseudoanévrysmes anastomotiques (10 à 50% 441,448,450) ; 

les occlusions prothétiques détériorent également le pronostic chirurgical de ces patients. 451 

Les lésions artérielles occlusives sont de meilleur pronostic, probablement en rapport 

avec une meilleure réponse au traitement médical de la maladie. 

Le syndrome de Budd-Chiari fait également partie des manifestations les plus fortement 

impliquées dans la mortalité du Behçet et dépasse parfois celle observée chez les patients 

présentant une atteinte artérielle pulmonaire 362. Généralement en rapport avec une thrombose 

de la VCI, le syndrome de Budd-Chiari au cours de la maladie de Behçet est de moins bon 

pronostic comparé aux autres étiologies. 246,452 

Les thromboses veineuses profondes des membres inférieurs exposent au risque de 

syndrome post-thrombotique qui altère fortement la qualité de vie des patients, surtout si elles 

sont extensives et/ou récidivantes. 

L’amélioration du pronostic de ces lésions passe par la nécessité d’un diagnostic 

précoce et d’un traitement agressif et prolongé encadré par une éducation thérapeutique et un 

suivi personnalisé. 



 

101 

 

 

 

 

 

 
 

 

 
 

 

MATÉRIEL  
ET  

MÉTHODES 

 



 

102 

I. Type et objectifs de l’étude 

Il s’agit d’une étude descriptive rapportant un cas clinique avec une revue de la 

littérature, menée dans le but de décrire et de détailler les spécificités des lésions vasculaires 

du Behçet, avec une focalisation sur les cas où cette atteinte s’avère multifocale. 

Pour cela, nous avons établi un certain nombre d’objectifs spécifiques :  

- Décrire et analyser les caractéristiques de l’atteinte vasculaire multiple au cours de la 

maladie de Behçet : fréquence, démographie, chronologie, localisations, nature et 

type de l’atteinte, circonstances de découverte, symptomatologie et profil évolutif ; 

- Évaluer le degré d’association des différentes manifestations de l’angio-Behçet 

- Décrire les moyens diagnostiques des manifestations vasculaires multiples de cette 

maladie ; 

- Savoir rattacher ces lésions vasculaires à la maladie de Behçet ; 

- Décrire la stratégie thérapeutique à déployer pour prendre en charge un angio-Behçet 

à localisations multiples. 

 

II. Notre cas 

Nous rapportons le cas d’un patient ayant comme antécédent une maladie de Behçet qui 

présente une double localisation pseudo-anévrysmale rattachée à sa maladie, intéressant 

l’aorte abdominale et le tronc tibio-péronier droit, référé aux urgences du CHU Ibn Sina de 

Rabat puis transféré aux services de chirurgie vasculaire D et de médecine interne A pour 

exploration et prise en charge. 

Nous enrichirons notre recherche à travers le rapport de cas d’angio-Behçet décrits dans 

la littérature entre 1980 et 2020, en particulier ceux pour lesquels cette atteinte a concerné 

plusieurs sites vasculaires. 
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III. Méthodologie 

Chez notre patient, nous avons réalisé :  

o Un interrogatoire et un examen clinique complets ; 

o Un bilan radiologique comprenant une radiographie du thorax, une échographie 

avec étude doppler des MI, un angioscanner de l’aorte, des membres inférieurs et 

des troncs supra-aortiques, un angioscanner TAP et une échocardiographie ; 

o Un ECG ; 

o Un bilan biologique sanguin : NFS, taux de plaquettes, VS, CRP, Fg, TP, 

ionogramme, urée, créatinine, sérologie syphilitique, bilan lipidique et glycémie à 

jeun ; 

o Un examen ophtalmologique comportant une mesure de l’acuité visuelle, un fond 

d’œil avec un examen à la LAF ; 

o Une rectosigmoïdoscopie avec biopsies et examen anatomopathologique ; 

La collecte de données de l’observation s’est effectuée à travers : 

- Les dossiers médicaux du patient dans les différents services où il a séjourné et 

poursuivi son traitement ; 

- Les examens paracliniques réalisés avant l’hospitalisation du patient ; 

- Les explorations complémentaires réalisées au cours de son hospitalisation et de son 

suivi. 

La recherche de données littéraires s’est faite à travers les portails web Researchgate, 

Pubmed, Revmed, Google Scholar, NCBI et Elsevier en utilisant les mots clés : 

pseudoanévrysme, anévrysme, Behçet, angio-Behçet, vasculo-Behçet, atteinte vasculaire 

multiple, tronc tibio-péronier, artères sous-poplitées, aorte. 
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OBSERVATION MÉDICALE 

Mr. B.B., âgé de 31 ans, marié et père de trois enfants, habitant et originaire de 

Khemisset, est épicier de profession après avoir été mécanicien pendant 20 ans. 

Il a été admis au service de chirurgie vasculaire D pour l’exploration et la prise en 

charge d’un anévrysme partiellement thrombosé du tronc tibio-péronier droit. 

Dans ses antécédents médicaux, le patient était suivi depuis 2 ans pour maladie de 

Behçet retenue sur une aphtose buccale et génitale récidivante selon les nouveaux critères de 

diagnostic de la maladie et traitée par colchicine à raison d’1 mg/jour. 

Sur le plan chirurgical, il avait bénéficié d’une discoplastie neurochirurgicale il y a 3 

ans et d’une appendicectomie il y a 4 ans. 

Son histoire toxique se résumait à une consommation régulière de lavande en infusion 

et, du fait de son ancienne profession, à une exposition aux carburants et aux gaz 

d’échappement, au benzène et au caoutchouc.  Il n’y avait ni notion de tabagisme ni notion de 

consommation de drogues ou de médicaments autres que la colchicine. 

Son frère est suivi et traité pour une maladie de Behçet depuis 5 ans. 

Enfin, le patient a rapporté lors de l’interrogatoire la probabilité d’une aphtose buccale 

récidivante chez son père et ses 2 filles, non étiquetée et non documentée. 

La symptomatologie du patient a traîné pendant 2 mois avant son admission. Initiée par 

des douleurs distales du pied droit à type de crampes aggravées par la marche, 

progressivement ascendantes et de plus en plus intenses, elle a progressé vers l’installation 

d’une grosse jambe droite très douloureuse avec une impotence fonctionnelle totale, puis 

l’apparition d’un aphte buccal et d’une fièvre non chiffrée, l’ensemble évoluant dans un 

contexte de chute pondérale s’élevant à 13 kg en 2 ans, soit -15% de son poids initial. 

Ce tableau a motivé la consultation d’un neurologue, réorientée vers un cardiologue. À son 

issue, le diagnostic d’anévrysme partiellement thrombosé de l’artère tibiale postérieure droite 

a été retenu à travers la réalisation d’un échodoppler du membre inférieur droit, pour 

suspicion initiale de TVP sur maladie de Behçet. 
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Le patient a été référé aux urgences de l’hôpital puis recueilli au service de chirurgie 

vasculaire D, avant d’être transféré au service de médecine interne A. 

Au cours de son hospitalisation, il a présenté deux épisodes de rectorragies, enrichissant 

ainsi sa symptomatologie. Sa prise en charge était multidisciplinaire.  

À l’examen général, le patient était conscient et bien orienté, normotherme, aux 

conjonctives normocolorées et sans raideur nucale, stable sur le plan hémodynamique et 

respiratoire saturant à 98% à l’air ambiant, bien qu’hypertendu à 160/90 mmHg, tachycarde à 

100 btm/min et polypnéique à 22 c/min. 

Son IMC était de 20,67 Kg/m2 pour un poids de 70 kg et une taille de 184 cm. 

À l’examen des MI, la jambe droite, volumineuse et tendue, chaude malgré une 

température moindre par rapport au membre controlatéral, présentait un œdème et une tension 

du mollet avec douleur à la dorsiflexion, une impotence fonctionnelle totale et une 

hypoesthésie contrastant avec une douleur intense à la palpation musculaire ; son TRC ne 

dépassait pas les 3 secondes. 

La jambe gauche était de volume normal, souple et normotherme, sans trouble 

sensitivo-moteur ni douleur à la palpation, avec un TRC correct. 

Les pouls fémoral et poplité étaient présents et symétriques, les pouls tibial et pédieux 

étaient présents du côté gauche, présents mais moins palpables au niveau de la jambe droite. 

À l’évaluation cardio-vasculaire, on ne notait pas d’anomalie à l’auscultation du cœur et 

des gros axes artériels ; il n’y avait pas de signes congestifs ; le reste des pouls périphériques 

était présent et symétrique et le TRC ne dépassait pas les 3 secondes sauf au niveau de la 

jambe droite. 

L’examen pleuro-pulmonaire était sans particularités. 

La recherche de lésions cutanéo-muqueuses était concluante, mettant en évidence un 

aphte à la face interne de la lèvre inférieure à gauche de la ligne médiane, des cicatrices 

d’aphtes génitaux, une ulcération aphtoïde fessière postéro-latérale et des lésions de 

pseudofolliculite au niveau de la face antérieure des cuisses. 
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Il n’y avait ni érythème noueux ni autre signe cutané. 

Un test d’hyperréactivité cutanée aux points de ponction (pathergy test) a été réalisé ; 

son résultat était négatif. 

 

Figure 18 : Aphte buccal et lésions de pseudofolliculite retrouvés chez notre patient 

 

À l’examen abdomino-pelvien, on remarquait une cicatrice chirurgicale à la FID, 

l’abdomen était souple à la palpation, sans HSMG et sans globe vésical ; On ne retrouvait pas 

de contact lombaire et les orifices herniaires était libres.  

Des hémorroïdes externes étaient visibles sur la marge anale. Au toucher rectal, la 

muqueuse était régulière et sans masse palpable ; le doigtier était souillé de selles mélangées à 

du sang rouge. 

À l’examen neurologique, la marche et la station debout étaient difficiles à évaluer en 

raison de l’impotence fonctionnelle du MI droit, comme pour la force de ses muscles.  

La force musculaire des membres supérieurs et du membre inférieur gauche était conservée, 

ainsi que l’équilibre statique du patient en appui monopodal et en position assise ; l’équilibre 

dynamique était biaisé par une boiterie du membre inférieur droit. 

Il n’y avait pas d’anomalie du tonus musculaire, les ROT étaient présents, vifs et symétriques, 

les RCA conservés et le RCP indifférent. 

L’examen de la sensibilité superficielle retrouvait une hypoesthésie de la jambe droite, celui 

de la sensibilité profonde ne retrouvait pas de déficit. 
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La coordination motrice, la parole et les paires crâniennes étaient intactes. 

Les fonctions cognitives et l’état de vigilance étaient conservés. 

Les articulations ne présentaient ni raideur ni limitation des mouvements à la 

mobilisation. 

Les aires ganglionnaires étaient libres. 

Dans le cadre de l’exploration paraclinique, l’échodoppler du membre inférieur droit a 

objectivé la présence d’un gros anévrysme thrombosé de la partie moyenne de l’artère tibiale 

postérieur mesurant 55x78 mm 

    

Figure 19 : Images échodoppler de grosse jambe droite aigue montrant un anévrysme partiellement 

thrombosé de l’artère tibiale postérieure chez notre patient 
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Il a été complété par un angioscanner de l’aorte et des deux membres inférieurs 

objectivant deux localisations anévrysmales :  

- Un faux anévrysme de l’aorte abdominale à 8 mm de la bifurcation iliaque, latéralisé à 

droite, mesurant 10x7 mm avec un collet à 6 mm ; 

- Un faux anévrysme partiellement thrombosé du tronc tibio-péronier droit au-dessous 

du creux poplité, mesurant 43x58x71 mm sans interruption de la vascularisation en aval. 

 
 

Figure 20 : Images angioscannographiques de l’aorte abdominale montrant un pseudoanévrysme 

sous rénal chez notre patient 
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Figure 21 : Images angioscannographiques des membres inférieurs montrant un pseudoanévrysme 

thrombosé du TTP droit chez notre patient 
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Dans le cadre du bilan d’extension, une radiographie du thorax, un angioscanner des 

TSA, un examen ophtalmologique, un ECG et une échocardiographie transthoracique ont été 

réalisés, n’objectivant aucune anomalie. 

 

Figure 22 : Radiographie du thorax de notre patient 

 

Figure 23 : ECG de notre patient 
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Une rectosigmoïdoscopie s’est avérée nécessaire devant l’apparition de rectorragies. La 

muqueuse rectale était le siège de lésions hémorragiques pétéchiales ; la biopsie a révélé une 

rectite pétéchiale non spécifique. Au-delà, il n’y avait pas d’anomalie endoscopique visible. 

Sur le plan biologique, le patient présentait - sous colchicine - un syndrome 

inflammatoire marqué à l’admission, avec une VS à 58mm à la 1ère heure, une CRP à 142mg/l 

et une hyperfibrinogénémie à 6.6g/l. Le bilan d’hémostase était normal avec un TP à 95% et 

un TCA comparable au témoin. La NFS retrouvait une hyperleucocytose inconstante au 

dépend des PNN sans altération des autres lignées. Le bilan hépatique et le bilan rénal étaient 

sans particularités. La recherche de facteurs de risque cardio-vasculaires était négative avec 

des valeurs usuelles de glycémie à jeun et de lipides sanguins.  Les sérologies hépatiques B et 

C et la sérologie VIH étaient négatives et la recherche de facteur rhumatoïde a conclu à une 

faible positivité nécessitant un contrôle à posteriori. 

Nous avons rattaché les pseudoanévrysmes de ce patient à sa maladie de Behçet après 

avoir éliminé certains diagnostics différentiels, notamment :  

- L’athérosclérose, étant donné le jeune âge du patient, l’absence de facteurs de risque 

cardio-vasculaire en dehors du sexe masculin, et la localisation anévrysmale atypique 

au tronc tibio-péronier peu commune dans ce cadre ; 

- La maladie de Takayasu pour laquelle le sexe masculin et le siège tibio-péronier 

plaident en défaveur ; 

- Pour d’autres vascularites comme la périartérite noueuse et la maladie de Horton, les 

critères manquaient. 

- Les anévrysmes mycotiques compliquent généralement une endocardite infectieuse, 

éliminée à l’échocardiographie ; 

- Les dysplasies fibro-musculaires sont caractérisées par une association syndromique 

qu’on ne retrouvait pas dans notre cas ; 

- Les MICI ont été considérées à l’apparition de rectorragies puis écartées devant 

l’absence de douleurs abdominales, de troubles du transit et de signe évocateur à la 

rectosigmoïdoscopie. 
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Après une évaluation pré-thérapeutique minutieuse, il a été jugé que le traitement 

chirurgical ou endovasculaire des anévrysmes ne sera envisagé qu’après contrôle du 

syndrome inflammatoire étant donné le haut risque de complications, à moins qu’une urgence 

vitale ou fonctionnelle ne survienne. 

Dans ce but, un traitement médical a été discuté et a consisté en : 

- L’instauration d’une corticothérapie efficace. Le patient a reçu initialement un bolus 

de méthylprednisolone quotidien pendant 3 jours à raison d’1mg/kg/j suivi d’un relai 

oral de prednisone maintenu à la même dose pendant 4 semaines avant d’entamer un 

schéma de dégression progressive faisant baisser la prise de 10 mg toutes les 2 semaines 

pendant 2 mois puis de 5 mg toutes les 2 semaines. Une dose journalière de 5 mg de 

prednisone est maintenue à ce jour. L’éducation thérapeutique du patient n’a pas été 

omise et un traitement adjuvant a été prescrit avec une supplémentation calcique et 

potassique ; 

- La mise en route d’un traitement immunosuppresseur après avoir obtenu un 

consentement éclairé : un total de 6 cures mensuelles de cyclophosphamide en bolus IV 

suivi d’un relai oral à base d’azathioprine à raison de 50 mg/j, le tout encadré par une 

évaluation pré-thérapeutique et un suivi de l’évolution à la fois clinique, biologique et 

radiologique ;  

- Le maintien de la colchicine à raison d’1mg/j. 

Le patient a fait preuve d’une observance thérapeutique optimale. L’évolution a été 

marquée par une bonne tolérance des différentes molécules et l’efficacité du traitement était 

au rendez-vous. 

Une régression du syndrome fébrile, des signes vasculaires du membre inférieur et des 

rectorragies a été observée au bout du troisième jour de corticothérapie IV en bolus avec une 

chute foudroyante du syndrome inflammatoire faisant passer la CRP de 140mg/l à 54mg/l.  

Cette régression a été maintenue tout au long du suivi avec une disparition progressive des 

aphtes buccaux et génitaux présents à l’examen initial. De nouvelles lésions buccales sont 

apparues sous traitement, moins larges et moins douloureuses. 
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Dans le but de réévaluer les lésions vasculaires en vue d’un potentielle intervention 

chirurgicale ou endovasculaire, un angio-scanner a été réalisé au 6ème mois de traitement 

révélant l’étonnante disparition des anévrysmes précédents et l’absence de toute autre lésion 

vasculaire au niveau de l’abdomen et des membres inférieurs. Une échographie avec étude 

doppler de l’aorte abdominale et des membres inférieurs s’en est suivie au bout de quelques 

mois et a confirmé ces résultats. 

Le dernier contrôle thérapeutique a retrouvé un patient asymptomatique et en bon état 

général. Il est actuellement au 15ème mois du traitement associant colchicine (1mg/j), 

prednisone (5mg/j) et azathioprine (50mg/j). Un suivi mensuel reste envisagé afin d’évaluer 

l’observance et l’efficacité thérapeutiques et de guetter les complications et les rechutes 

potentielles. L’arrêt progressif et définitif de la corticothérapie est prévu dans 3 à 6 mois à 

moins de l’apparition d’une corticodépendance qui nécessitera son prolongement.  

Le traitement immunosuppresseur sera maintenu pendant 1 à 2 ans et seule l’absence de 

rechute majeure pourra faire discuter sa suppression.  

Le traitement par colchicine sera adapté aux lésions oro-génitales. 
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DISCUSSION 

Nous rapportons dans cette étude un cas de MB ayant la particularité de présenter deux 

lésions vasculaires concomitantes : un pseudoanévrysme de l’aorte abdominale sous-rénale et 

un pseudoanévrysme du tronc tibio-péronier droit. 

L’expérience de ce patient a suscité notre curiosité quant à la coexistence de lésions 

vasculaires multifocales sur le plan épidémiologique, diagnostique, thérapeutique et 

pronostique.  

À travers la description de notre cas et une revue de la littérature, nous avons pour 

objectif de sensibiliser au risque d’une multifocalité lésionnelle de l’angio-Behçet car, malgré 

une prévalence relativement faible par rapport au reste des manifestations, l’atteinte 

vasculaire reste la première cause de décès par MB et le risque de passer à côté de lésions 

multiples n’est pas rare. D’autre part, nous espérons à travers ce travail inciter les chercheurs 

à fournir des données complémentaires quant à l’association de différentes lésions vasculaires 

au cours de cette pathologie, dans le but de déterminer les sujets prédisposés à manifester ce 

type d’atteinte, d’homogénéiser sa PEC, d’en prévenir les complications et d’améliorer leur 

pronostic. 

I. Épidémiologie 

1. Fréquence 

 Association anévrysme du TTP et anévrysme aortique 

La survenue d’anévrysmes au niveau des artères sous-poplitées est rare. Les quelques 

cas rapportés sont typiquement d’origine traumatique ou infectieuse et se rencontrent plus 

rarement au cours des dysplasies fibro-musculaires et des vascularites. 453 

La survenue de cette atteinte au niveau du tronc tibio-péronier est encore plus rare avec 

pas plus de 12 cas isolément rapportés dans la littérature. Parmi eux, seuls 4 se rencontrent au 

cours d’une MB avec un unique cas décrivant l’association d’un anévrysme aortique à un 

anévrysme du TTP, reproduisant la même association que celle de notre patient.454 Celui-ci se 

rencontre chez un homme de 44 ans dont le diagnostic de la MB s’est confirmé à l’âge de 30 à 
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la lumière d’ulcérations oro-génitales récidivantes et d’une uvéite postérieure, justifiant la 

mise en route d’une corticothérapie. Le patient était également hypertendu et tabagique 

chronique à l’ordre de 100 paquets/année. Un premier épisode vasculaire a consisté en 

l’apparition d’un anévrysme poplité gauche de 8 x 5cm pour lequel un pontage postéro-tibio-

poplité a été réalisé 5 mois avant la découverte fortuite au cours du suivi d’un second épisode, 

incluant un anévrysme de l’aorte abdominale sous rénale de 4 cm de diamètre et un 

anévrysme simultané du tronc tibio-péronier droit mesurant 7 x 8 cm, tous deux sacculaires. 
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Tableau 9 : Tableau comparatif entre notre cas et un cas similaire de littérature présentant des 
lésions d’angio-Behçet de sièges identiques 

Critères Notre cas Hammouda et Al. 
Sexe Masculin Masculin 

Âge au diagnostic de la maladie de 
Behçet 

29 ans 30 ans 

Critères retenus pour le diagnostic 
initial 

- Aphtose bipolaire récurrente 
- Pseudofolliculite 

- Aphtose bipolaire 
récurrente 
- Uvéite postérieure 

Traitement en cours Colchicine Corticoïdes 
FdRCV Non Oui (HTA, Tabac) 

Délai : diagnostic - 1er événement 
vasculaire 

2 ans 14 ans 

Nombre total de lésions vasculaires 2 3 

Lésions 
artérielles 

Artère poplitée 
- Localisation 
- Nature 
- Taille 
- CDD 
- Traitement chirurgical 

Non 

- Gauche 
- Anévrysmale 
- 80x5 mm 
- ND 
- Oui 

Tronc tibio-péronier 
- Localisation 
- Nature 
- Taille 
- CDD 
- Traitement chirurgical 

- Droit 
- Pseudoanévrysmale 
- 58x71 mm 
- Douleur + Œdème + IF 
- Non 

- Droit 
- Anévrysmale 
- 70x80 mm 
- Masse pulsatile 
- Oui 

Aorte abdominale 
- Localisation 
- Nature 
- Taille 
- CDD 
- Traitement chirurgical 

- Infra-Rénale 
- Pseudoanévrysmale 
- 10 mm 
- Fortuite 
- Non 

- Infra-rénale 
- Anévrysmale 
- 40 mm 
- Fortuite 
- Non 

Lésions veineuses Non Non 
Syndrome Inflammatoire associé Oui Non 
Manifestations non vasculaires 

surajoutées 
Non 

Éruption cutanée 
(pas de description) 

Évolution 
Favorable 

(Rémission) 
Favorable 

(Stabilisation) 
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La survenue d’une atteinte vasculaire ciblant simultanément ces deux sites est assez 

anecdotique et contradictoire, puisqu’elle rassemble deux vaisseaux situés à l’opposé l’un de 

l’autre sur une échelle de fréquence. La localisation aortique au cours du Behçet peut dépasser 

40% de l’ensemble des atteintes artérielles 455 et constitue le siège de prédilection de l’atteinte 

artérielle 456,457 en compétition avec les artères pulmonaires et fémorales 456,458, alors que le 

tronc tibio-péronier a exceptionnellement été décrit comme cible de l’angio-Behçet.  

 

Tableau 10 : Fréquence de l'atteinte aortique dans le cadre de l'angio-Behçet (revue de littérature) 

Étude Seyahi 
350 

Saadoun 
351 

Yang 
440 

Fei 
356 

Li 
459 

Cho 
460 

Lakhanpal 
276 

Sahutoglu 
461 

Nombre total 
de lésions 
artérielles 

21 148 54 56 12 30 57 27 

Localisation 
aortique (%) 

23.8 16.89 12.96 33.92 41.66 21 28 44.4 

 

 Multifocalité des lésions d’angio-Behçet 

Si l’atteinte des gros vaisseaux est en soi une manifestation peu commune du Behçet, la 

multifocalité des lésions vasculaires l’est encore moins puisqu’elle n’a fait l’objet de la 

littérature que fondue dans le cadre d’un angio-Behçet étudié dans sa globalité ou sous forme 

de cas isolément rapportés.  

Dans une récente étude chinoise portant sur 923 patients, moins de 2% (18/923) 

présentait une atteinte vasculaire multifocale pour une incidence de vasculo-Behçet de 

17,98% (166/923), soit 10,84% si l’on n’inclut que les cas d’angio-Behçet. 462 

Illustrant notre cas, la multiplicité des lésions artérielles se voit dans un tiers des cas 

d’angio-Behçet artériel 356,445. Ce résultat est appuyé par une méta-analyse japonaise affirmant 

que 36% des anévrysmes artériels au cours de la maladie de Behçet sont multiples. 463 

Cho et al. obtiennent un résultat similaire en retrouvant plus de 2 lésions anévrismales 

chez 10 patients parmi les 30 inclus 460 alors que Ko et al. rapportent une moindre fréquence 

de 18%. 410 
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La multiplicité des thromboses veineuses profondes a été notée chez 41% des patients 

présentant une atteinte veineuse dans l’étude de Ben Salem. 464  

La combinaison de lésions veineuses et artérielles est rapportée dans la littérature chez 5 

à 68% des patients. 2,365,391,410,465  

 

Tableau 11 : Fréquence de l'atteinte vasculaire multiple dans les séries d'angio-Behçet  
(revue de littérature) 

Auteurs Année Type de lésions inclues 
Nb total des 

lésions inclues 
% Atteinte 
multiple 

Fei et al. 356 2013 Lésions artérielles 56 32.1 

Saadoun et al. 351 2012 Lésions artérielles 148 31.7 

Cho et al. 460 2010 Anévrysmes artériels 47 33.3 

El Ghobashy et al. 2018 Anévrysmes artériels 42 44.4 

Zhou et al.466 2019 Anévrysmes artériels 117 47.8 

Ko et al. 410 2000 Pseudoanévrysmes artériels 13 18 

Desbois et al.467 2016 Anévrysmes aortiques avec ou sans 
anévrysme artériel périphérique 121 19.13 

Desbois et al.468 2012 Lésions veineuses 586 35.3 

Ben Salem et al. 464 2016 TVP 155 41.17 

Chen et al.469 2019 Tous types de lésions vasculaires 166 10.84 

 

2. Âge 

L’âge des patients au moment du diagnostic du Behçet se situe majoritairement entre 20 

et 40 ans 232,372,470,471. Pour notre cas, la maladie de Behçet a été diagnostiquée à l’âge de 29 

ans, témoignant d’une apparition assez précoce de la maladie comparée à la série de 

Benamour et de Benouna Biaz où l’âge moyen de début de maladie est respectivement de 

31.7 et 32.7 ans43,472.  
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Elle est d’apparition plus tardive au Japon (40 ans) 473 et plus précoce dans les séries 

turque (25.6 ans) 474 et allemande (24.5 ans)475. Dans les séries de Fei et d’Alibaz Oner 356,390, 

l’âge des patients présentant une atteinte vasculaire au moment du diagnostic de leur Behçet 

était respectivement de 29.47 et de 29.7 ans, correspondant à l’âge de notre patient au moment 

du diagnostic de sa maladie, alors qu’il était de 33.8 ans chez les patients sans atteinte 

vasculaire 356. Cette observation pourrait laisser entendre que la déclaration d’un Behçet à un 

âge relativement jeune serait en faveur d’une plus forte probabilité d’apparition de lésions 

vasculaires au cours de la maladie. 

 

Tableau 12 : Âge d'apparition de la maladie de Behçet/Âge d'apparition des lésions d'angio-Behçet 
(revue de littérature) 

Étude 
Type d’atteinte 

vasculaire 
considérée 

Âge début/dc Behçet 
Âge apparition de 

l’atteinte vasculaire 

Ben Dhaou et al. 476 Tous 27.4 29.4 
Tohmé et al. 350 Tous 28 33 

Fei et al. 356 Tous 29.47 34.34 
Alibaz Oner et al. 390 Tous 29.7 32.3 

Alpagut et al.370 Tous 36 38 
Chaoran et al.372 Tous 32 28 
Sarica et al.362 Tous 28.44 30.58 

Kechida et al.478 Tous 30.6 31.5 
Shahram et al.479 Tous 25.9 27 
Idegushi et al.477 Tous sauf TVS 39.7 41.6 

Ben Salem et al. 464 TVP 29.12 34.2 

Wu et al.402 Atteinte veineuse 32 33 

Ketari Jamoussi et al.480 Atteinte veineuse 28.14 32.25 
Saadoun et al.445 Atteinte artérielle 33 38 
Tascilar et al.452 Atteinte artérielle 32.9 39.4 

Notre patient Atteinte artérielle 29 31 
 

 

Les manifestations vasculaires se sont révélées à l’âge de 31 ans pour notre cas. Étant 

donné qu’il s’agit de lésions artérielles, cet âge est plutôt précoce comparé aux résultats de 

Saadoun, d’Iscan et de Tuzun ou l’âge moyen d’apparition de ce type de lésions tourne autour 
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de 38 ans. 351,414,450 Dans la série de Chang rapportant 12 pseudoanévrysmes aortiques chez 10 

patients, la moyenne d’âge était de 35.5 ans avec des extrêmes allant de 24 à 54 ans. 448 

Une étude chinoise affiche une plus forte incidence de lésions vasculaires entre 30 et 50 ans. 

Dans cette cohorte, une différence significative quant à la présence de lésions vasculaires se 

voit entre les patients de moins et de plus de 40 ans, ces derniers étant plus concernés par ce 

type de manifestation.372 Au-delà de 50 ans, la prévalence des manifestations vasculaires 

diminue de façon flagrante selon Chen et al., bien que l’incidence reste la même 462. De 

manière générale, l’âge moyen d’apparition de l’atteinte vasculaire du Behçet varie de 32 à 35 

ans 356,363,452,480,481. Il était de 32.3 ans dans la série d’Alibaz Oner 390 et de 34.4 dans la série 

de Fei. 356 

La révélation de l’atteinte vasculaire s’est déclarée à l’âge moyen de 33 ans pour les 18 

cas d’angio-Behçet inclus dans la série de Tohmé. Il chute à 30,8 ans lorsqu’on considère 

uniquement les patients présentant une atteinte vasculaire multifocale dans cette même 

série363, proche de l’âge de notre patient lors de la révélation de ses anévrysmes. Nous 

pourrions ainsi penser que la plurifocalité des lésions vasculaires pourrait être liée à une 

atteinte vasculaire qui se déclare à un âge relativement plus jeune. Certains auteurs ont par 

ailleurs établi une relation inversement proportionnelle entre l’âge d’apparition de la première 

lésion vasculaire et le nombre de récurrence. (p=0.02) 390. Cela dit, la multiplicité des lésions 

vasculaires se voit généralement chez des patients plus âgés que le sujet de notre étude 380,482 

même si quelques rapports de cas aux multiples lésions d’angio-Behçet affichent un âge 

similaire voire plus jeune que celui de notre patient. 12,458,483–485  

Dans l’ensemble, il reste difficile d’établir l’existence factuelle d’une relation entre 

l’âge des patients et la multifocalité des lésions de vasculo-Behçet et, vu le manque de 

données, nous n’avons pas pu conclure à une catégorie d’âge d’apparition de la maladie ou de 

lésions vasculaires pour laquelle il serait possible de prédire le risque d’une atteinte multiple 

et/ou récurrente. 
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3. Sexe 

Toutes les études s’accordent sur la prédilection masculine de l’atteinte vasculaire de la 

MB, y compris dans les pays où le sexe féminin prédomine parmi l’ensemble des patients 

présentant la maladie comme la Corée et le Japon. Le sex-ratio dépasse 4 hommes/1 femme 

pour la plupart. 410 Une série coréenne de 64 cas de Behçet affiche un sex-ratio de 2.2 pour le 

sexe masculin. Lorsqu’on considère uniquement l’atteinte vasculaire, le sex-ratio est alors 

majoré à 5.6. Il est de 4.4 dans la série de Koç 391 et de 6.8 de la série de Duzgun 403. Il atteint 

9.3 dans la série de Ben Dhaou. 476  

En effet, le risque développer des complications vasculaires est 5 fois plus élevé chez 

l’homme que chez la femme 403 et, d’après Kural-Seyahi, la moitié de la population masculine 

atteinte de la maladie de Behçet serait sujette au développement de lésions vasculaires sur une 

durée d’évolution de 20 ans. 350  

 

 
 

Figure 24 : Cas d'angio-Behçet cumulés dans différentes séries en fonction des pays en considérant le 
sexe des patients 
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Figure 25 : Comparaison du Ratio Hommes/Femmes entre les patients présentant une atteinte 
vasculaire et les patients atteints de la Maladie de Behçet sans atteinte spécifique 

 

Certains auteurs se sont penchés sur cette différence et ont remarqué que l’âge des 

patients était un facteur lié. En fait, la variation de prévalence de l’atteinte vasculaire entre les 

patients de sexe masculin et les patients de sexe féminin n’était plus statistiquement 

significative au-delà de 50 ans, étant respectivement de 20% et de 23.53%469. Ce résultat 

invoque la probabilité du rôle protecteur des hormones féminines quant à l’atteinte vasculaire 

du Behçet, d’autant plus que certaines données appuient cette théorie, comme l’efficacité des 

œstrogènes dans le contrôle de l’hyperhomocystéinémie, facteur potentiellement impliqué 

dans la physiopathologie de la maladie de Behçet. 469,486   

Pour ce qui est de l’atteinte vasculaire multifocale, il a été rapporté dans la série de 

Chen que près de 15% des sujets de sexe masculin présentaient plus d’une localisation, tandis 

qu’il n’en était le cas que chez 5% des sujets de sexe féminin 469. Ces résultats suggèrent un 

moindre risque de multiplicité de lésions vasculaires chez les femmes. Par ailleurs, notre 

revue de littérature a réussi à isoler près de 50 cas d’anévrysmes aortiques associés à d’autres 

lésions vasculaires, artérielles et/ou veineuses, parmi lesquels seuls 11 étaient de sexe 

féminin. 
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Ces résultats sont en accord avec le fait que le sexe masculin est un facteur de mauvais 

pronostic unanimement admis étant donné la forte implication des lésions vasculaire dans la 

mortalité de cette pathologie. 487  

D’autre part, le type d’atteinte vasculaire et la distribution des lésions pourraient 

également varier en fonction du genre des patients. Par exemple, les thromboses veineuses 

seraient plus communément rencontrées chez les hommes 356,363,402,487, tandis que les 

thromboses artérielles auraient tendance à se manifester plus souvent chez les femmes 356.  

Les anévrysmes et les pseudoanévrysmes artériels prédominent chez les sujets de sexe 

masculin469 avec certaines séries de cas exclusivement masculines.403  

Comme pour notre cas, l’aorte abdominale et les artères des MI sont plus souvent 

ciblées chez les hommes que chez les femmes 469. Ces dernières sont plus fréquemment 

concernées par les thromboses veineuses cérébrales, alors que les hommes sont plus à risque 

que les femmes de présenter une thrombose veineuse au niveau des MI. 402,469  

 

 

Figure 26 : Fréquence des sites lésionnels de l'atteinte vasculaire 
 de la maladie de Behçet selon le sexe 462 
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4. Facteurs de risque 

4-1. Antécédents familiaux 

La maladie de Behçet apparaît généralement sous forme de cas sporadiques mais des 

cas d’agrégation familiale ont été identifiés et une plus forte prévalence de la maladie est 

observée chez les frères et parents de la population pédiatrique, avec la mise en évidence 

d’une anticipation génétique 488. Malgré des points de vue controversés, la possibilité d’un 

héritage mendélien est suggérée chez les familles aux multiples cas de Behçet. 

Les formes familiales sont fréquentes en Corée (11%) et en Turquie (18.2%). Elles sont 

moins rencontrées en Chine et au Japon (2.2 – 2.6%). 106 Au Maroc, leur fréquence est 

estimée à 8.6% dans la série d’Echchilali 48, 5.6% dans la série de Benamour, 3.7% dans celle 

de Filaly Ansari 22 et 3.3% dans celle de Benouna Biaz. 43 

Les formes familiales semblent être plus graves que les formes sporadiques et 

s’associent fortement à l’Ag HLA-B51. 470,489 

 

Tableau 13 : Fréquence des formes familiales de la maladie de Behçet 

Auteurs Année de 
publication 

Origine Nb de cas de 
MB 

Formes 
familiales % 

Alpsoy et al. 185 2007 Turquie 661 11.6 

Gul et al. 63 2000 Turquie 170 18.23 

Davatchi et al. 195 2015 Iran 4047 5.97 

Zhang et al. 175 2013 Chine 334 1.4 

Chang et al.490 2002 Corée 73 11 

Akpolat et al. 52 1992 Japon 137 8.7 

Kechida et al. 478 2018 Tunisie 234 13.8 

Hamzaoui et al. 369 2006 Tunisie 519 7.7 

Benamour et al. 472 1999 Maroc 673 5.6 

Filaly Ansari et al. 22 1999 Maroc 162 3.7 

Benouna Biaz et al. 43 1995 Maroc 90 3.3 

Khammar et al.491 2018 Maroc 343 2.3 

Echilali et al. 48 2015 Maroc 70 8.6 
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Dans la famille de notre patient, le diagnostic de la MB a été établi chez le frère 5 ans 

auparavant. Une série de 16 patients présentant des lésions anévrysmales d’angio-Behçet 

rapporte une histoire familiale de la maladie chez 5 d’entre eux 441. Dans la série d’Ozyurt et 

al., la fréquence des formes familiales chez les patients présentant un angio-Behçet est de 

20%.492. Deux études rétrospectives marocaines d’une trentaine de cas d’angio-Behçet 

retrouvent chacune un seul cas familial de Behçet soit une prévalence de 3.3%.493,494 
 

Tableau 14 : Fréquence des formes familiales dans l'angio-Behçet 

Étude 
Année de 

publication 
Origine 

Nb de cas 

d’angio-Behçet 

Formes 

familiales (%) 

Kalko et al. 441 2005 Turquie 16 31.25 

Tohmé et al. 363 2002 Liban 18 22 

Ozyurt et al. 492 2013 Turquie 15 20 

Kechida et al. 478 2018 Tunisie 64 8.9 

Tuzun et al. 495 1997 Turquie 24 8.3 

 

Par ailleurs, une notion d’aphtes buccaux récurrents chez le père et les enfants a été 

révélée lors de l’interrogatoire. Une histoire familiale d’ulcères buccaux récurrents est 

retrouvée chez 2 parmi 31 cas d’angio-Behçet au Maroc493 et 40% des patients présentant une 

atteinte vasculaire parmi 141 patients turcs mais aucune corrélation n’a pu être établie. Cette 

manifestation représente le symptôme initial de la maladie chez plus de 70% des sujets avec 

une moyenne de 7.5 ans avant de pouvoir aboutir au diagnostic. Chez 14% des patients, ce 

symptôme peut même durer 20 ans avant l’apparition d’autres manifestations permettant de 

confirmer la maladie. 492 

En ce qui nous concerne, nous pourrions penser à la probabilité d’un Behçet familial 

transmis sur les 3 générations, même si nous manquons de données permettant de confirmer 

le diagnostic de la maladie chez le père et les 2 filles de notre patient, chez qui seule une 

aphtose buccale récidivante est rapportée avec une incertitude quant au reste des 

manifestations cliniques les plus fréquentes de la maladie. 
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Dans l’étude sus-citée, il existait une signifiance statistique reliant la présence d’ulcères 

oraux familiaux à l’expression d’ulcérations cutanées extra-génitales chez les patients atteints 

de la MB, comme nous le remarquons dans notre cas, manifestant une ulcération aphtoïde 

fessière, lésions cutanée rare mais très caractéristiques du Behçet. 

4-2. Prédisposition génétique 

Plusieurs études ont permis d’établir une fréquence d’association significative entre 

certains gènes HLA classe I et le Behçet, en particulier le gène HLA-B5/B51 pour lequel le 

risque relatif de développer la maladie est 5 à 6 fois supérieur à la population générale. 496,497 

Si l’HLA-B51 est un facteur de susceptibilité génétique, il n’est pas un marqueur 

diagnostique car, même si présent dans 60 % des cas de Behçet, il est également retrouvé chez 

30 % des témoins sains sans que cette différence ne soit statistiquement significative 74 ; ces 

résultats varient considérablement d’une étude à l’autre et les données se contredisent quant à 

la prédisposition génétique de la maladie.  

À ce jour, aucune démonstration claire n’existe d’une association entre la prévalence de 

cet allèle et l’expression, l’activité ou la sévérité de la maladie. 

Pour ce qui est du vasculo-Behçet, quelques séries de patients, dont la recherche du 

gène HLA-B5 a conclu à un résultat positif, se sont avérées avoir une propension frappante à 

manifester une thrombose veineuse dans les populations israélienne et allemande.498,499 

D’autres investigations vont à l’encontre de ces résultats en rapportant une incidence de 

thrombophlébite chez les patients HLA-B5 positifs similaire ou moindre à celle des patients 

ayant un statut HLA-B5 négatif. 479,500 

L’association du gène HLA-B51 avec l’atteinte vasculaire de la MB est rapportée avec 

une prévalence de 25 à 40% sans qu’il n’y ait de différence statistiquement significative entre 

les patients présentant cette association et les patients sans atteinte vasculaire ou au génotype 

HLA-B51 négatif.473 Paradoxalement, ce gène aurait un rôle protecteur quant au 

développement de lésions vasculaires chez les patients égyptiens dans une étude ou l’atteinte 

artérielle serait plutôt associée aux gènes HLA-A33 et HLA-B27.501 
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Le gène HLA-B72 montre également une fréquence d’association significative avec 

l’atteinte vasculaire dans la population marocaine. 31  

Dans quelques rapports de cas présentant des lésions vasculaires multiples se rattachant 

au Behçet, en plus du gène HLA B51 502–504, les gènes HLA B26 413 et HLA B52 505 ont été 

invoqués. 

 

Tableau 15 : Fréquence d'association du gène HLA-B51 aux lésions vasculaires de la MB 

Étude 
Année de 

publication 
Origine 

Fréquence d’association  

HLA B51 et Angio-Behçet 

Suzuki et al.473 2019 Japon 39.7% 

Misuki et al. 506 2020 Japon 13% 

Fei et al. 356 2013 Chine 25% 

Cho et al. 460 2011 Chorée 33%* 

Alpagut et al. 503 2007 Turquie 35.48% 

Kalko et al. 441 2005 Turquie 31.25%* 

Ben Salem et al.464 2016 Tunisie 47.2%** 

Bennani et al. 31 2009 Maroc 25% 

Moudatir et al.507 2008 Maroc 36.36% 
* Atteinte artérielle ** Atteinte veineuse 

 

D’autres auteurs tentent de déterminer le degré d’implication d’autres mutations 

génétiques, comme celle des gènes de la MEFV, du facteur V et de la prothrombine, dans 

l’apparition des lésions vasculaires du Behçet. 508–510  

Quoiqu’il en soit, la faible occurrence des lésions vasculaires de la maladie de Behçet et 

les multiples controverses de résultats demeurent un obstacle à l’identification de gènes de 

susceptibilité spécifiques au vasculo-Behçet. 96  

Chez notre patient, la présence d’un cas familial de Behçet et d’une aphtose buccale 

récidivante chez 3 autres parents au 1er degré laisse suggérer la possibilité d’un terrain 

génétique prédisposant à l’expression de la maladie mais la recherche de facteurs génétiques 

potentiellement impliqués n’a pas été effectuée vu le manque de moyens. 
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4-3. Tabac 

La consommation de tabac semble être un cofacteur dans l’apparition des lésions 

vasculaires de la maladie de Behçet 353,503 particulièrement pour l’atteinte artérielle 357, sans 

qu’aucune suggestion quant au risque d’engendrer une atteinte multifocale ne soit proposée. 

D’autres auteurs controversent ce résultat et ne retrouvent pas de risque significatif en 

comparant fumeurs et non-fumeurs, aussi bien pour le risque de développer la maladie que 

pour celui de laisser paraître une atteinte vasculaire. 511,512   

Chez notre patient, l’expression de la maladie n’était en aucun cas liée à la 

consommation de tabac puisqu’il ne rapporte aucune notion de tabagisme. 

4-4. Traumatisme 

Dans la maladie de Behçet, un traumatisme mineur est capable d’engendrer une réponse 

inflammatoire sévère, comme ce qui est observé au cours du phénomène pathergique. Il a été 

rapporté que les lésions buccales de la maladie peuvent être déclenchées ou aggravées suite à 

des procédures d’odontologie.513 Lorsque ce traumatisme prend la forme d’une opération 

chirurgicale, on pourrait penser qu’une réaction inflammatoire des tissus et organes lésés par 

le processus puisse prendre place.  

Dans la littérature, des dermatologues et pathologistes turcs rapportent l’aggravation 

post-chirurgicale d’une maladie de Behçet évoluant depuis 7 ans chez un patient de 27 ans 

après avoir subi une appendicectomie, malgré le maintien de son traitement. Celui-ci avait 

manifesté un érythème, une induration sévère et une extrême douleur au niveau du site 

d’incision. Une augmentation de la sévérité des manifestations de la maladie a été décrite, 

avec l’apparition d’une fièvre, l’aggravation d’une aphtose oro-génitale, la multiplication de 

sites de thrombophlébites superficielles et la survenue d’une occlusion veineuse profonde. 514 

Notre cas avait subi deux opérations chirurgicales, dont une appendicectomie, dans l’année 

précédant le diagnostic de son Behçet. Bien qu’aucune complication notable ne s’en soit suivi 

dans le postopératoire immédiat, l’implication de l’inflammation chirurgicalement induite 

dans l’installation et l’expression des lésions du Behçet chez notre patient a été 

hypothétiquement soulevée, sans qu’elle ne puisse être appuyée ou contrée par les 

publications scientifiques revues dans notre étude. 
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Dans l’angio-Behçet, on retrouve une notion de traumatisme artériel chez 20% des 

patients présentant une atteinte artérielle liée à la MB. 351  

Certains auteurs rapportent même la survenue de pseudoanévrismes suite à une 

ponction ganglionnaire.515 

Le rôle de ces traumatismes dans la genèse des anévrysmes artériels a été souligné par 

Le Thi Huong avec 17 % de pseudoanévrysmes survenant aux points de ponction artérielle516, 

parfois à distance et parfois même dans différents sites artériels de façon simultanée.451 Chez 

notre patient, il n’y avait pas de notion de traumatisme suspect dans l’apparition de ses 

pseudoanévrysmes. 

La formation de thrombi artériels peut tout aussi se rencontrer à la suite d’un 

traumatisme vasculaire.456 Des cas de thromboses veineuses ont été rapportés suite à un 

prélèvement ou à la pose d’une voie veineuse. 277,395 

Il est cependant intéressant de noter que la nature artérielle ou veineuse du traumatisme 

vasculaire ne conditionne par forcément la nature de la complication, puisqu’une ponction 

artérielle peut mener à une atteinte veineuse et vice-versa. Cette observation suggère un 

mécanisme commun reliant les deux types de lésions. 

Ainsi, non seulement la survenue de lésions vasculaires mais aussi leur multiplicité sont 

un risque à considérer avant toute procédure impliquant une lésion du mur vasculaire, 

notamment pour les explorations radiologiques, les traitements endovasculaires et les 

opérations chirurgicales. Actuellement, la miniaturisation des cathéters de ponctions semble 

minimiser ce risque sans toutefois l’annuler. 517  
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II. Clinique 

1. Circonstances de découverte 

Notre patient s’est présenté initialement dans un tableau de pseudo-thrombophlébite du 

MI à l’issue duquel un bilan d’imagerie orienté a rehaussé le diagnostic vers un 

pseudoanévrysme du TTP, siège d’un thrombus mural qui expliquait les signes ischémiques. 

Le pseudoanévrysme aortique était quant à lui asymptomatique et de révélation fortuite à 

travers les examens radiologiques réalisés dans le cadre du bilan d’extension de l’angio-

Behçet. 

Un tableau clinique similaire a été décrit par Bouomrani et al. en 2015 chez un patient 

tunisien de 42 ans, dont la rupture d’un anévrysme poplité au niveau du mollet a été 

initialement diagnostiquée et traitée comme TVP. L’absence d’amélioration sous 

anticoagulants a incité une réévaluation radiologique qui redressa le diagnostic 518. Ce patient 

n’avait pas de lésions vasculaires surajoutées. 

L’atteinte vasculaire de la maladie de Behçet est souvent symptomatique et les signes 

cliniques qui s’y rattachent permettent généralement d’aboutir au diagnostic. Elle peut se 

révéler de façon très aléatoire, notamment en fonction du siège, du nombre et de la nature des 

lésions considérées.  

La présentation clinique des anévrysmes peut se limiter à une simple fièvre au stade 

initial. Ceux des artères abdominales engendrent des douleurs lombaires ou abdominales mais 

leur banalité retarde souvent le diagnostic au stade de rupture anévrysmale, dans un tableau 

hémorragique beaucoup plus bruyant et parfois fatal. Les anévrysmes abdominaux de grande 

taille peuvent laisser paraître une masse pulsatile sur l’abdomen. 

Une hypertension réno-vasculaire est possible en cas de lésion des artères rénales.  

Les anévrysmes aortiques plus haut situés entraînent des douleurs thoraciques, un 

enrouement, une dyspnée ou une dysphagie. L’hémoptysie signe plus communément un AAP. 

Les autres signes respiratoires peuvent également accompagner ce dernier type de lésion. 

Au niveau des artères des membres, les anévrysmes se présentent généralement sous 

forme d’une tuméfaction pulsatile et hyperémiée. 
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Les thromboses artérielles peuvent être isolées ou se développer au niveau d’un sac 
anévrysmal. En fonction de l’adéquation de la circulation collatérale, elles vont être 
responsables de signes ischémiques aigus ou subaigus avec une symptomatologie déficitaire 
plus ou moins grave des membres, du système nerveux ou du myocarde.480 Les symptômes 
sont moins marqués lorsqu’il s’agit de sténoses ou lorsque les thromboses siègent au niveau 
des artères viscérales.  

Le thrombus anévrysmal retrouvé chez notre patient explique les claudications évoluant 
progressivement vers une impotence fonctionnelle totale du membre concerné et la faiblesse 
des pouls en aval à l’examen clinique.  

Les thromboses veineuses périphériques de la maladie du Behçet ne diffèrent pas 
cliniquement des thromboses veineuses classiques. Les lésions superficielles entraînent une 
douleur localisée qui accompagne la mise en relief d’un cordon veineux induré avec un 
œdème et un érythème.11,376,389 Les thromboses profondes peuvent en plus provoquer une 
dermatite de stase et des ulcères cutanés. 352  

Un syndrome cave supérieur ou inférieur et un syndrome de Budd-Chiari doivent 
conduire à la recherche radiologique d’une thrombose cave ou des veines sus-hépatiques, 
durant laquelle un coup d’œil sur les veines des membres inférieurs est souhaitable vu la 
fréquence d’association qui existe entre les thromboses veineuses des membres inférieurs et le 
reste des localisations thrombotiques de la maladie. 

Les signes d’HTIC devront faire redouter une thrombose veineuse cérébrale.11 

Vu que l’ensemble du territoire vasculaire peut être ciblé par le processus pathologique, 
les tableaux cliniques sont multiples et peuvent s’intriquer les uns avec les autres en cas 
d’atteinte multifocale.  

Cela dit, une proportion non négligeable des lésions vasculaires du Behçet ne manifeste 
aucun symptôme 460. Leur découverte se fera fortuitement au cours du suivi systématique des 
patients ou dans le cadre du bilan d’extension de la maladie, parfois en concomitance avec des 
lésions vasculaires symptomatiques, comme pour la lésion aortique dans notre cas.  

De ce fait, l’exploration du système vasculaire au cours de la maladie ne doit pas être 
négligée, même en l’absence de symptômes, d’autant plus que l’atteinte vasculaire du Behçet 
est l’une des principales causes de mortalité de la maladie. 
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2. Type et siège, nombre et nature des lésions vasculaires 

Plusieurs études notent la prédominance des lésions veineuses lorsque les gros 

vaisseaux sont atteints dans la maladie de Behçet. Celles-ci sont alors affectées seules, 

isolément ou non, dans 85% des cas. En revanche, les lésions du système artériel se voient 

dans 10% et l’atteinte mixte concerne 5% des patients, avec des variations importantes en 

fonction des groupes considérés.  

 Atteinte artérielle 

Dans notre cas, l’atteinte vasculaire était de type artériel seul, siégeant au niveau de 

l’aorte abdominale, site le plus prévalent de l’atteinte artérielle de la maladie à côté de l’artère 

pulmonaire. Lakhanpal rapporte dans sa série autopsique 10 cas d’AAA parmi 57 lésions 

artérielles276. Dans la série de Hamzaoui incluant 21 localisations anévrysmales, l’aorte 

abdominale était concernée dans 4 cas et les artères pulmonaires dans 14 cas369. Gurler 

rapporte également 4 AAA dans une série de 15 patients présentant des lésions anévrysmales, 

avec 4 AAP.2  

Hormis ces 2 localisations, les artères fémorales, poplitées et iliaques sont souvent 

ciblées dans l’angio-Behçet 351,362. Parmi les 13 pseudoanévrysmes radiologiquement 

identifiés dans la série de Ko et al., 5 concernaient les artères fémorales et 2 siégeaient au 

niveau de l’artère poplitée.481 

 Hamza 
415 

Kuzu 
8  

Ko 
410 

Kalko 
441 

Duzgun 
403 

Alpagut 
503 

Hamzaoui 
40 

Cho 
460 

Tuzun 
450 

Fei 
356 

El 
Ghobashy 

519 

Zhou 
466 

Aorte abdominale 29 3 4 6 2 3 4 7 7 15 4 27 
Aorte thoracique 0       3  3 2 11 

Artères pulmonaires 23 2   2  14 1  13 12  
Artère poplitée 8 3 2 2 2 1 1 6 5  1 5 
Artère fémorale 13 7 5 5 5 3 1 6 8 1 3 15 
Artère Iliaque 5 2 1 2 1 1  8 1   9 

Artères de jambe*    2     1  1  
Artères du MS** 2 1 1 1 1 2 1 4  5  6 
Artère carotide  1   1   4 3 4  4 

Artères cérébrales             
Artère rénale 1       3  3   

Artère mésentérique        1  3  2 
Artère coronaire          5  10 
Tronc cœliaque            1 

MS = membre supérieur * Tibiale, péronière ** axillaire, sous-clavière, brachiale, TABC, ulnaire 

Tableau 16 : Topographie des lésions anévrysmales dans la littérature 
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Chez notre patient, la rareté de la seconde localisation, à savoir le tronc tibio-péronier, 
contraste avec la fréquence de l’atteinte aortique dans le Behçet. Son atteinte au cours de la 
maladie n’a été décrite que dans 4 cas individuellement rapportés.  

Les 2 lésions artérielles que nous rapportons sont de nature pseudoanévrysmale. 

L’atteinte artérielle de la maladie de Behçet inclut plus fréquemment les anévrysmes 
que les sténoses et les occlusions 11,452,519, bien que le contraire ait été rapporté 356,410. Il s’agit 
alors de vrais ou de faux anévrysmes, plutôt sacculaires que fusiformes 460 et présentent un 
haut risque de rupture. Les pseudoanévrysmes sont plus fréquents que les vrais anévrysmes, 
comme dans la série de Fei et al. où 21 sur 24 lésions anévrysmales correspondaient à de faux 
anévrysmes et dans la série de Ko et al. où toutes les atteintes artérielles correspondaient à des 
faux anévrysmes. 356,410  

Leur nombre varie mais l’atteinte artérielle multiple se voit dans un tiers des cas 
d’artério-Behçet, comme nous pouvons le constater chez notre patient, présentant 2 lésions 
pseudo-anévrysmales concomitantes. Dans une méta-analyse incluant 115 patients présentant 
une atteinte anévrysmale aortique au cours de leur Behçet, 13.4% des cas manifestaient des 
anévrysmes aortiques multiples et 9.2% des cas avaient une seconde localisation anévrysmale 
associée467. Dans la série de Fei, des lésions multiples étaient notées chez 32% des patients 
présentant une atteinte artérielle. 495 Un nombre record de 14 anévrysmes chez un même 
patient, évoluant sur une durée de 8 mois a été rapporté par Bartlett en 1988. 520  

En découvrant une lésion anévrysmale dans le cadre d’une maladie de Behçet, il faudra 
redouter l’existence d’autres lésions vasculaires, aussi bien artérielles que veineuses. 

Les anévrysmes s’associent aux sténoses artérielles dans 37% des cas 466 et aux 
thromboses veineuses dans 72% des cas. 461 

Les sténoses et les occlusions artérielles siègent plus souvent au niveau des artères des 
membres plutôt que dans les gros troncs artériels 2,410. En effet, l’inflammation de la paroi 
vasculaire fera en sorte de de réduire significativement la lumière des vaisseaux de moindre 
calibre et réduire le flux artériel de manière accrue, alors que dans les grosses artères, son 
évolution se fera à bas bruit jusqu’à l’affaiblissement du mur vasculaire et la formation 
d’anévrysmes et de pseudoanévrysmes.  
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Les lésions sténosantes peuvent être multiples, isolées ou associée aux anévrysmes 
artériels et/ou aux thromboses veineuses. Alderaan et al. décrivent le cas d’un patient avec 5 
localisations concomitantes de thromboses au cours de son Behçet : l’oreillette droite, le tronc 
artériel pulmonaire, les veines sus-hépatiques, la veine rénale gauche et les veines profondes 
du MI droit. 521 Ko et al. détectent 43 sténoses et occlusions artérielles chez 13 patients parmi 
33 cas de vasculo-Behçet : segmentales multiples au niveau des artères des membres 
inférieurs chez 9 patients, bilatérales chez 7 patients et associées à des lésions anévrysmales 
chez 3 patients 410. Tohmé et al. rapportent 6 lésions artérielles sténosantes au cours de la 
maladie de Behçet de découverte simultanée chez une femme de 43 ans, 10 ans après le 
diagnostic de la maladie, sans atteinte vasculaire préalable. 363  

Le bilan vasculaire de notre patient ne retrouvait aucune lésion artérielle sténosante ni 

occlusive. 

 Atteinte veineuse :  

Les thromboses veineuses sont multiples dans 35% à 57% des cas 468,522. Une moyenne 

de 3.9 localisations veineuses par patient a été calculée dans la série de Ketari Jamoussi 487. 

Elles incluent dans la majorité des cas les veines profondes des membres inférieurs, siège 

électif de l’atteinte veineuse de la maladie, dont les lésions peuvent être bilatérales. 403,464  

Dans ce sens, la présence d’un Behçet justifie de vérifier systématiquement le réseau 

veineux du membre inférieur controlatéral ou des deux MI devant la présence d’une 

thrombose de siège différent, en particulier lorsque les veines cérébrales, les artères 

pulmonaires ou la VCI sont impliquées, ou encore devant la présence d’une TV superficielle.  

Près de 95% des patients seront sujets à plusieurs épisodes de thrombose veineuse au 

cours de leur maladie402. Une récidive de thrombotique a été notée chez 22% des patients 

présentant une TVP dans la série de Hamzaoui. 369 

Chez notre patient, le système veineux a jusque-là été épargné. 

L’existence d’une TVP associée à des anévrysmes artériels, en particulier pulmonaires, 

prend le nom de syndrome de Hughes-Stovin qui, pour certains auteurs, serait une forme 

fruste de la MB lorsque les critères manquent pour porter le diagnostic.523   
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D’autres formes d’association vasculaires sont possibles. (Tableau 17) 

Tableau 17 : Nature des lésions dans les séries d'angio-Behçet 
 
 

 Nb de patients 
(Nb de lésions) 

Atteinte artérielle Thromboses 
veineuses Anévrysmes 

Pseudoanévrysmes 
Occlusion 
Sténoses 

Sekkach et al.524  30 
(43) 11 5 27 

Tohmé et al. 363  18 
(28) 1 10 17 

Samangooei et 
al. 525  

48 
(113) 10 7 96 

Kuzu et al.8  192 
(208) 19 3 186 

Ko et al. 410  33 
(151) 13 41 97 

Fei et al. 356  102 
(128) 

4 
21 

8 
23 72 

Duzgun et al. 403 71 
(175) 14 9 152 

Alpagut et al. 503  15 
(31) 10 6 15 

Mishima et al. 12 
(23) 5 3 15 

Total 521 
(899) 108 115 677 

 
 
 

 
 

Figure 27 : Distribution de l'atteinte vasculaire de la maladie de Behçet selon la nature des lésions 
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3. Différentes associations vasculaires 

L’atteinte des gros vaisseaux dans la maladie de Behçet peut se limiter à un seul et 

unique événement et n’impliquer qu’une seule lésion vasculaire mais souvent, lorsque 

l’atteinte vasculaire se déclare, le risque de nouvelles lésions persiste. Par ailleurs, celles-ci 

peuvent s’accumuler chez un seul et même patient. 395 

En théorie, tous les vaisseaux peuvent être atteints et toutes les associations sont 

possibles mais les chercheurs tentent de démontrer l’existence d’une corrélation significative 

entre certains types et sièges d’atteinte vasculaire, probablement dans le but de définir des 

profils de vasculo-Behçet pour lesquels il serait envisageable d’anticiper une PEC mieux 

raisonnée et plus adaptée. 353,395  

 

 

Figure 28 : Associations possibles de syndromes vasculaires au cours de la maladie de Behçet 374 
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L’atteinte artérielle pulmonaire s’associe significativement à la thrombose des sinus 

veineux cérébraux et aux thromboses périphériques 452 ; l’occlusion de la VCI s’associe quant 

à elle à une thrombose veineuse profonde des membres inférieurs 526 ou un syndrome de 

Budd-Chiari 452, respectivement dans 81% et 37.5% dans l’étude de Ben Salem. 464 Elle peut 

également s’associer à une thrombose de la VCS 527 mais cette dernière implique plus souvent 

les veines jugulaires 526 avec une fréquence de 66,6% dans la série de Ben Salem. 464  

Les thromboses veineuses superficielles et profondes se corrèlent chez certains patients 

et les deux pourraient laisser prédire l’existence ou l’apparition prochaine d’une atteinte 

artérielle. 353,461 En effet, l’association d’une atteinte artérielle à une thrombose veineuse est 

souvent rapportée dans la littérature : 41% dans la série de Sarica-Kucukoglu 362, 68% dans 

celle de Saadoun445 et 57% dans la série de Jamoussi.480 

Dans une série de 69 cas de lésions anévrysmales, les patients qui manifestaient une 

atteinte artérielle sténosante ou occlusive ou une thrombose artérielle sont plus à risque de 

développer des lésions anévrysmales et vice versa. De plus, une association significative a été 

mise en évidence avec tous les autres types d’atteinte vasculaire. 466 
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Association rapportée Auteurs 
Fréquence 

d’association 

TCI et TVMI 

Seyahi et al.350 91.17% 

Jaziri et al. 526 - 

Ben Salem et al. 464 81% 

TCI et syndrome de Budd-Chiari 

Benghorbel et al.401 85.71% 

Tascilar et al. 452 57.1% 
Seyahi et al.528 90% 

Ben Salem et al. 464 37.5% 

TCS et thrombose de la veine jugulaire 
Jaziri et al. 526 52.9% 

Ben Salem et al. 464 66.6% 

Thrombose veineuse cérébrale et atteinte 
vasculaire périphérique majeure 

Tunc et al.398 64% 

Ben Salem et al. 464 33.3% 

Atteinte artérielle et thrombose veineuse 
Duzgun et al. 403 78.57% 

Sahutoglu et al. 2019 72% 
Thrombose veineuse cérébrale et atteinte 

artérielle pulmonaire 
Tascilar et al. 452 31.4% 

Thrombose veineuse périphérique et atteinte 
artérielle pulmonaire 

Hamuryudan et al.422 90% 

Syndrome de Budd-Chiari et TVPMI Seyahi et al. 528 67.44% 

Anévrysmes et sténoses artérielles Zhou et al. 466 37% 
 

Tableau 18 : Fréquences d'association entre certaines atteintes vasculaires  
dans la MB dans la littérature 

 

L’étude de ces associations reste très limitée dans le sens où elle implique un faible 

nombre de patients. De plus, leur catégorisation reste assez globale du fait que certaines 

d’entre elles peuvent inclure plusieurs types d’atteinte mais aussi plusieurs sites vasculaires à 

la fois. 

Chez notre patient, il n’a été question d’aucune de ces associations. Sur une échelle plus 

spécifique, nous parlerons de l’association d’un pseudoanévrysme de l’aorte abdominale sous 

rénale et à un pseudoanévrysme du tronc artériel tibio-péronier.  

Notre revue de littérature retrouve un seul autre cas où ces 2 vaisseaux sont 

concomitamment impliqués dans le cadre d’un vasculo Behçet, décrit quelques paragraphes 

plus haut. 454 
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L’atteinte aortique de la maladie de Behçet peut être isolée ou, comme chez notre 

patient, s’associer à d’autres lésions vasculaires. Dans une étude égyptienne, 9 des 10 patients 

présentant des anévrysmes aortiques avaient en plus un anévrysme concomitant de l’artère 

iliaque commune droite. Ces anévrysmes étaient tous infra-rénaux et sacculaires, comme pour 

notre cas. 529 D’autres auteurs ont rapporté le cas d’un homme de 62 ans chez qui coexistaient 

2 lésions aortiques avec 7 lésions artérielles périphériques du MI droit, du tronc cœliaque, de 

l’artère rénale droite et de l’artère sous-clavière droite, précédées par deux événements 

vasculaires intéressant l’artère poplitée droite et l’artère axillaire gauche, le tout couronné par 

de multiples récurrences au niveau des sites anastomotiques de réparation anévrysmale. 

L’atteinte artérielle a été révélatrice de la maladie en association avec d’autres critères de 

diagnostic. 530 

 

4. Degré d’association aux manifestations extravasculaires 

Hormis l’atteinte vasculaire chez notre patient, le tableau clinique comportait des 

lésions cutanées : un aphte labial, une pseudofolliculite, une ulcération aphtoïde fessière ainsi 

que des cicatrices d’aphtes génitaux. 

Certains auteurs ont pu prouver l’association significative entre les lésions vasculaires 

de la maladie de Behçet et les ulcérations génitales. 356,479  

Le cas de Bartlett et al. a manifesté une cascade de lésions artérielles avec 14 

anévrysmes s’étalant sur une durée de 8 mois. Ce cas avait la particularité de faire apparaître 

simultanément des lésions muqueuses oro-génitales à chaque nouvel épisode vasculaire. Le 

contrôle de ces lésions a coïncidé avec la cessation des événements vasculaires. Selon ces 

auteurs, l’apparition de lésions oro-génitales nouvelles pourrait prédire la possibilité d’une 

atteinte artérielle imminente et indiquer de ce fait la nécessité d’instaurer un traitement 

immunosuppresseur.520 Cette théorie n’a cependant toujours pas été vérifiée et reste critiquée 

par l’existence d’une corrélation négative entre l’atteinte vasculaire et les lésions muqueuses 

de la maladie dans certaines cohortes. 531  
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Les manifestations cutanées comme l’érythème noueux, la pseudofolliculite et 

l’hyperréactivité cutanée montrent une forte association avec le vasculo-Behçet, plus 

particulièrement en cas de lésions veineuses363,403,466,478,479,526. L’étude de Samangooei 

retrouve une positivité du pathergy-test chez 83.3% des patients présentant une atteinte 

vasculaire, alors qu’elle n’est que de 13.6% chez les patients sans lésions vasculaire. 525  

 

Tableau 19 : comparaison entre les différentes atteintes cutanéo-muqueuses de la maladie de Behçet 

Étude 
Aphtose 

buccale 

Aphtose 

génitale 

Érythème 

noueux 
Pseudofolliculite 

Lésions 

acnéiformes 

Aphtose 

cutanée 

Notre cas Oui Oui Non Oui Non Oui 

Mishima 
(12 cas) 100% 50% - 75% - - 

Zhou 
(69 cas) 100% 69.6% 44.9% 30.4% - - 

Tuzun 
(25 cas) 100% 72% 54% 58% - 

Duzgun 
(71 cas) - 95.8% 66.2% 76.1% - 

Shahram 
(409 cas) 98.3% 73.3% 50.6% 70.9% - 

El 
Ghobashy 

(27 cas) 
81.5% 81.5% 25.9% 

Fei 
(102 cas) 98% 54.9% 72.5% 

 
 
 

L’atteinte gastro-intestinale, retrouvée dans notre cas sous forme de rectite non 

spécifique découverte à l’issue de rectorragies, pourrait se manifester avec plus de fréquence 

dans les groupes de patients présentant une atteinte vasculaire 352,363,479, notamment pour 

l’atteinte artérielle 186, même si ce résultat est controversé dans d’autres études de cas. 466,473  
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D’autre part, une corrélation significative existerait entre l’atteinte vasculaire et 

l’atteinte cardiaque. Cette dernière est retrouvée dans 20% des cas de vasculo-Behçet alors 

qu’elle ne se manifeste que dans 3% des cas de Behçet non vasculaire, suggérant l’implication 

de phénomènes vasculaires dans le processus pathologique des lésions cardiaques. 356  

En revanche, l’expression d’une atteinte oculaire dans le cadre d’une maladie de Behçet 

viendrait à l’encontre du développement de lésions vasculaires 352,356,403,466, même si certains 

auteurs considèrent que l’atteinte veineuse serait prédicatrice d’une atteinte oculaire8.  

La présence d’une atteinte articulaire ferait partie d’un phénotype de la maladie de 

Behçet excluant l’atteinte vasculaire. 356  

Les deux dernières catégories de manifestations étaient absentes dans notre cas. 

La survenue d’un état fébrile inexpliqué au cours de la maladie de Behçet doit faire 

suspecter la présence de lésions vasculaires sous-jacentes. Comme pour notre patient, ce 

symptôme est retrouvé chez près de 30% des patients présentant une atteinte artérielle. 351   

Avec une moindre fréquence, un amaigrissement peut également se voir 351,532–534 mais 

il reste à déterminer s’il ne provient pas plutôt d’une sous-alimentation en raison de la douleur 

associée aux ulcérations buccales potentiellement concomitantes, aggravée par la mastication 

et la nature des aliments, ou encore d’un syndrome dépressif ou d’une atteinte gastro-

intestinale. 
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Tableau 20 : Comparaison entre les différentes manifestations de la maladie de Behçet chez les 
patients présentant une atteinte vasculaire 

 

Atteinte 
Cutanée 

(Hors ulcération 
buccale/génitale) 

Oculaire Neuropsychiatrique Gastro-
intestinale Rhumatologique Cardiaque 

Notre cas Oui Non Non Oui Non Non 
El 

Ghobashy 
(27 cas) 

25.9% 14.8% - - 3.7% 18.5% 

Fei 
(102 cas) 72.5% 23.5% 3.9% 14.7% 19.6% 20.6% 

Duzgun 
(71 cas) 76.1% 26.8% 8.5% 2.8% 19.7% - 

Shahram 
(409 cas) 88% 51.6% 6.8% 11.7% 53.8% - 

Zhou 
(69 cas) 44.9% 14.5% 5.8% 11.6% - - 

 

 

 

Ces différentes associations sont décrites dans le cadre de l’atteinte vasculaire de la 

maladie de Behçet sans pour autant spécifier s’il s’agit d’une atteinte isolée ou multiple. Leur 

caractérisation par rapport à un angio-Behçet à lésions multiples est limitée par une base de 

données littéraires très pauvre lorsqu’on restreint notre recherche à ce type de patients, et 

plusieurs données supportent la faible association entre l’atteinte vasculaire de la maladie de 

Behçet et tout autre type de manifestations363, suggérant que les lésions vasculaires 

détermineraient à elles seules un phénotype particulier du Behçet. 531,535–537  
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Tableau 21 : Évaluation de l’association entre l’atteinte vasculaire de la maladie de Behçet et les 
manifestations extra-vasculaires dans certaines séries de cas 

 

Manifestation 
extravasculaire 

Étude évaluant 
l’association 

Atteinte 
vasculaire 

+ 

Atteinte 
vasculaire - P Corrélation 

Oculaire 

Idegushi et al. 186 11/26 
(42%) 

255/386 
(66%) 0.014 Négative 

Fei et al. 356  24/102 
(23.5%) 

244/694 
(35.2%) 0.024 Négative 

Hamzaoui et al. 40  - - - Négative 

Koç et al. 391  23/38 
(57.8%) 

- - Positive 

Zhou et al. 466 10/69 
(14.5%) 

57/207 
(27.5%) 0.032 Négative 

 

Pathergy test + 
Koç et al. 391  29/38 

(76.3%) - - Positive 

Alli et al.  - - 0.01 Positive 

 

Érythème 
noueux 

Duzgun et al. 403  - - 0.001 Positive 

Kechida et al. 478  - - 0.019 Positive 

Tohmé et al. 363  8/18 
(44%) 

28/122 
(23%) 

<0.05 Positive 

Samangooei et al. 525  30/48 
(62%) 

40/295 
(13.6%) - Positive 

 

Gastro-
intestinale 

Tohmé et al. 363  5/18 
(28%) 

7/122 
(6%) 

<0.001 Positive 

Fei et al. 356  15/102 
(14.7%) 

59/694 
(8.5%) 0.065 Positive 

Idegushi et al. 186  - - 0.001 Positive 

Zhou et al. 466  8/69 
(11.6%) 

52/207 
(25.1%) 0.018 Négative 
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5. Histoire chronologique 

L’atteinte vasculaire se déclare majoritairement au cours des cinq premières années 11,399 

avec une tendance à la régression au-delà. 362,391 Selon plusieurs auteurs, les deux premières 

années suivant le diagnostic déterminent une période critique pour l’expression vasculaire du 

Behçet. 355,391,450  

Les lésions vasculaires peuvent toutefois précéder le diagnostic de la maladie dans 10% 

des cas comme elles peuvent apparaître simultanément avec le reste des symptômes 

permettant de répondre aux critères de diagnostic dans 20% des cas. 399,469  

Il semblerait que la présence de lésions vasculaires au moment du diagnostic est plus 

fréquente chez les patients présentant une atteinte mixte, à la fois artérielle et veineuse.362  

La durée moyenne séparant le diagnostic de l’émergence de lésions vasculaires est de 

3,2 ans dans la population turque, alors qu’elle est de 6,5 ans pour les patients iraniens.479 

Dans notre cas, 2 ans se sont écoulés entre le diagnostic de la maladie de Behçet et 

l’apparition du premier événement vasculaire - strictement artériel - au cours duquel un 

pseudoanévrysme aortique asymptomatique coïncidait avec l’expression clinique d’un 

pseudoanévrysme artériel au membre inférieur.  

La déclaration de l’angio-Behçet de notre patient s’est faite à travers des lésions 

artérielles systémiques qui ne constituent que 3.75% des lésions vasculaires inauguratrices. 

En effet, bien que révélateur dans certains cas, un intervalle de 6 à 7 ans sépare en moyenne le 

diagnostic de la maladie des anévrysmes et occlusions artérielles systémiques 47,350,363,441,465, 

les lésions veineuses apparaissent généralement plus tôt que les lésions artérielles 356, avec la 

TVP comme premier événement vasculaire chez 78 à 86% des patients. 392,452  

Une thrombose des membres inférieurs ou des sinus veineux cérébraux apparait 

précocement et pourrait laisser prédire l’apparition d’une future atteinte vasculaire de siège 

différent. L’atteinte artérielle pulmonaire, les thromboses cave et sus-hépatique font 

également partie des localisations premières du vasculo-Behçet. 399,452  
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Après la survenue d’un premier événement vasculaire, les récidives ne sont pas rares et 

le risque subsiste pour le reste des vaisseaux ; une surveillance périodique peut s’avérer 

nécessaire pour ces patients.  

Comme pour notre cas, les lésions vasculaires multifocales peuvent se voir au sein d’un 

même et unique événement vasculaire comme elles peuvent s’accumuler au fur et mesure de 

la progression de la maladie. 363,452,483  

 

Figure 29 : Distribution du type des événements vasculaire en fonction de leur ordre de survenue 
(Reproduit à partir de l’étude de Tascilar et al.) 452 

TSVC : Thrombose du sinus veineux cérébral - AAEP : Atteinte artérielle extra-pulmonaire - AAP : Anévrysme artériel pulmonaire  
TV : Thrombose veineuse - TVP : Thrombose veineuse profonde 

NB : Ce graphe n’inclut pas 32 événements vasculaires de différente catégorie (atteinte vasculaire cérébrale, rénale, cardiaque/coronaire, 
portale et mésentérique) ni quatre événements constituant une 5ème colonne. 
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D’après Samangooei et al., le risque relatif de développer une nouvelle lésion vasculaire 

après un premier événement chez un patient atteint de la maladie de Behçet s’estime à 114 

pour l’atteinte artérielle et à 18 pour les thromboses veineuses. 525  

Dans une étude turque, une première rechute vasculaire a été observée chez 33% des 

patients avec un intervalle d’un mois à 21 ans séparant les deux premiers événements 

vasculaires, une deuxième rechute chez 6,5% et une troisième chez 1% des patients présentant 

un vasculo-Behçet.390 Dans le même sens de cette observation, une autre étude évalue le 

risque d’un second événement vasculaire à 24%, un 3ème à 4.4%, un 4ème à 1% et un 5ème à 

0.3% sur un total de 1326 événements vasculaires. Les rechutes ont concerné 35% des 

patients inclus dans cette étude. 452  

 

 

 

Tableau 22 : Nombre d’événements vasculaires surajoutés à chaque ordre de survenue 
 

Étude 
1er 

événement 
vasculaire 

2ème 
événement 
vasculaire 

3ème 
événement 
vasculaire 

4ème 
événement 
vasculaire 

5ème 
événement 
vasculaire 

Alibaz Oner et al. 390 260 86 17 3 - 

Tascilar et al. 452 931 312 59 14 4 

Sarica-Kucukoglu et 
al. 362 

332 44 - - - 
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L’analyse de Kaplan-Meier des patients présentant un premier épisode vasculaire évalue 

le risque de nouvelles lésions vasculaires à 23% à 2 ans et 38,4% à 5 ans. 452  

Un second type d’atteinte vasculaire est rapporté avec une incidence de 13.3% dans 

l’étude de Sarica-Kucukoglu ; un intervalle de 2 ans le sépare du premier pour les lésions 

artérielles et de 3 ans pour les lésions veineuses. 362  

 

 

 

 

Figure 30 : Événements vasculaires cumulés en fonction de leur ordre de survenue dans 3 séries de 
patients turcs 
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III. Paraclinique 

1. Biologie 

1-1. Syndrome inflammatoire 

Chez notre patient, l’anomalie biologique la plus concrète consistait en un syndrome 

inflammatoire lors de son admission, exprimé par une VS à 58mm et une CRP à 142mg/l. Le 

taux de fibrinogène s’élevait à 6.6g/l. On notait également une hyperleucocytose inconstante 

au cours de son hospitalisation. 

 

Figure 31 : Évolution du syndrome inflammatoire de notre patient 
 

Cette observation n’est pas rare dans le Behçet et se rencontre avec davantage plus de 

fréquence en cas d’atteinte vasculaire 469, probablement du fait que les lésions vasculaires se 

développent et se révèlent lors des poussées inflammatoires de la maladie. 466  

Dans l’étude d’Iscan et al. analysant les caractéristiques de 33 lésions artérielles chez 20 
patients, 60% d’entre elles s’accompagnaient d’une inflammation systémique documentée. 
Elle manquait dans trois cas seulement – 2 AAA infra-rénale et 1 occlusion de l’artère 
fémorale.414  



 

151 

On pourrait penser alors que l’absence d’un syndrome inflammatoire biologique dans 

l’angio-Behçet serait en faveur d’une découverte tardive des lésions vasculaires par rapport au 

début de leur formation, d’autant plus si celles-ci intéressent plusieurs sites artériels et/ou 

veineux à la fois. 12,538 

Hormis quelques exceptions 12,538, les rapports de cas d’atteinte vasculaire multifocale 

décrivent communément un syndrome inflammatoire biologique associé.388,414,502,534,539,540  

L’existence d’un syndrome inflammatoire est un excellent argument en faveur du 

diagnostic de l’atteinte vasculaire du Behçet mais il faut garder en tête qu’il n’est ni constant 

ni spécifique, du fait que certaines lésions sont découvertes en phase de rémission et que les 

manifestations cutanéo-muqueuses, ophtalmologiques, articulaires, digestives et 

neurologiques accompagnent tout autant une inflammation systémique. C’est pour cela que la 

réalisation d’examens radiologiques complémentaires à la recherche de lésions vasculaires ne 

doit pas se baser sur l’existence ou non de perturbations biologiques. 

1-2. Tendance thrombophilique 

Des mutations du facteur V peuvent être retrouvées chez plus de 37% des patients, 

celles du gène 20210A de la prothrombine chez plus de 31% et une augmentation des 

anticorps anti-cardiolipines chez plus de 30%. 510 Cela dit, l’implication du facteur V Leiden 

et de la mutation du gène de la prothrombine dans la survenue des complications 

thromboemboliques ne semble pas être confirmée par les études les plus récentes. Quant aux 

anti-cardiolipines, leur relation avec les thromboses de la MB n’est pas claire. 369  

D’autre part, l’activité des protéine C et S est majoritairement normale dans la MB541,542 

mais certains cas de thromboses veineuses avec un déficit ont été décrits.543,544  

Enfin, des taux d’homocystéine sérique plus élevés se voient chez 27.6% des patients 

atteints de Behçet comparé à 6.9% chez les cas témoins et semblent l’être davantage en phase 

de poussée. Malgré des résultats inconstants d’une série à l’autre, ces chiffres flambent à 64% 

lorsqu’on considère les patients atteints de thrombose, comparé à 9% des cas sans événement 

thrombotique. 358 
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La recherche d’une thrombophilie pourrait être intéressante dans le cadre du diagnostic 

différentiel chez les patients présentant des thromboses multiples ou récidivantes. Notre 

patient n’ayant pas été sujet à la survenue d’événements thrombotiques, la réalisation d’un 

bilan de thrombophilie n’était point justifiable. De plus, les études actuelles penchent vers une 

théorie inflammatoire plutôt que vers le rôle de facteurs thrombophiliques dans ce type 

d’atteinte.  

1-3. Auto-immunité 

Les anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires, les anticorps anti-cellules 

endothéliales sont absents dans l’angio-Behçet.  Quelques cas aux taux positifs d’anticorps 

anti-nucléaires, anti-centromère et anticardiolipines ont été rapportés mais restent négligeable 

et, malgré un faible taux chez notre patient, la recherche du facteur rhumatoïde est négative 

pour la plupart des patients atteints de la maladie. 487 545  

 

2. Radiologie : 

Lorsque le diagnostic de la maladie de Behçet est établi, avec ou sans atteinte 

vasculaire, les praticiens recommandent la réalisation d’un bilan d’imagerie à la recherche de 

lésions vasculaires silencieuses et multiples. Celui-ci devra être effectué à des intervalles 

proches et réguliers ou à la suite d’une phase active de la maladie. 414  

L’imagerie intervient donc dans le diagnostic positif en précisant le siège et les 

caractéristiques de la lésion, le bilan d’extension à la recherche d’une éventuelle multifocalité 

et le suivi de l’angio-Behçet pour s’assurer de l’absence de complications après le traitement 

et guetter la survenue de nouvelles lésions vasculaires. 

Pour ce faire, l’échodoppler, l’angio-TDM et l’angio-IRM apparaissent comme des 

techniques d’explorations non invasives et sont alors préférées à l’angiographie. 414 

Dans l’atteinte artérielle, plusieurs auteurs pensent en effet que l'angiographie doit être 

évitée au risque de provoquer la formation d'un faux anévrysme par un mécanisme similaire 

au test pathergique 458,495,517. Cependant, Cornier et al. n'ont observé aucune complication de 
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ce type. Ils pensent que l'actuelle miniaturisation des cathéters de ponction diminue nettement 

ce risque 517 et que l'angiographie reste indiquée pour le bilan préopératoire ou pré-

embolisation car elle seule permet de faire un bilan précis de l'arbre artériel.546 

L’angioscanner a fait preuve de sa sensibilité et de sa spécificité pour l’exploration des 

anévrysmes des extrémités et de l’aorte. L’IRM est plus intéressante pour l’analyse des 

anévrysmes proximaux, surtout les AAP totalement thrombosés qui peuvent passer inaperçus 

à l'angiographie pulmonaire et poser un problème de diagnostic à la TDM.480 Elle est 

néanmoins peu accessible en urgence et réservée aux cas fortement suspects chez qui les 

autres techniques n’ont pas permis la visualisation des lésions recherchées. 

Chez notre patient, une échodoppler première du MI symptomatique a conclu à un 

aspect en faveur d’un anévrysme de l’artère tibiale postérieure mesurant 55x70mm. 

Pour mieux analyser cette lésion et pour étendre le bilan vasculaire de ce patient, elle a 

été complétée par un angioscanner de l’aorte et des deux membres inférieurs qui a, d’une part, 

fait virer le diagnostic initial vers un faux anévrysme du TTP mesurant 43x58x71mm avec 

une thrombose murale partielle et, d’autre part, permis la découverte fortuite d’un faux 

anévrysme de l’aorte abdominale infra-rénale situé à 8 mm de la bifurcation iliaque, latéralisé 

à droite, mesurant 10x7 mm avec un collet à 6 mm. 

Le bilan d’extension des lésions cardio-vasculaires a compris un angioscanner des TSA, 

un ECG et une échocardiographie transthoracique qui n’ont objectivé aucune autre lésion 

vasculaire. L’angio-TDM thoracique n’a pas été réalisée du fait de l’absence de symptômes 

respiratoires confortés par une radiographie thoracique tout à fait normale. 

Comme le traitement chirurgical a été reporté à la phase de rémission, la réalisation 

d’une angiographie n’a pas été considérée dans notre cas. 
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IV. Diagnostic 

1. Diagnostic positif 

Comme pour notre patient chez qui le tableau clinique a directement évoqué l’atteinte 

vasculaire de la maladie de Behçet, il est logique de penser à rattacher des lésions artérielles 

et/ou veineuses à un angio-Behçet avant de penser à toute autre hypothèse diagnostique 

lorsque le diagnostic a déjà été établi auparavant. À l’opposé, lorsque le diagnostic n’est pas 

si évident, une enquête approfondie est indispensable car les critères retenus pour le 

diagnostic de la MB peuvent être oubliés par le patient et ne sont alors retrouvés que par un 

interrogatoire et un examen minutieux.480 

Pour ainsi rattacher les différents types d’atteinte vasculaire à une maladie de Behçet de 

façon certaine, les cas suspects doivent en plus manifester un certain nombre de critères pour 

remplir les conditions d’éligibilité au diagnostic, variables en fonction des populations 

considérées. Les plus largement utilisés sont ceux de l’ISG et de l’ICBD. 

Les critères de l’ISG pour la maladie de Behçet permettent de porter le diagnostic par 

présence d’une aphtose buccale récidivante associée à deux manifestations parmi des ulcères 

génitaux récurrents, des lésions oculaires, des lésions cutanées et une positivité du pathergy-

test. L’atteinte vasculaire n’est point mentionnée comme critère significatif pour le diagnostic 

car malgré la spécificité des thromboses veineuses et des anévrysmes et occlusions artérielles 

supérieure à celle de l’atteinte oculaire, le pathergy-test et la majorité des lésions cutanées, 

l’atteinte vasculaire manque de sensibilité. 403 Ainsi, si le patient remplit ces critères et qu’il 

présente une atteinte vasculaire, celle-ci est considérée comme une manifestation d’angio-

Behçet. 

Les critères ICBD accordent séparément 2 points à l’aphtose buccale, l’aphtose génitale 

et l’atteinte oculaire. Ils incluent l’atteinte vasculaire et lui accordent 1 point diagnostique, 

tout comme l’atteinte cutanée, l’hyperréactivité aux points de ponction, et l’atteinte du 

système nerveux. Un total d’au moins 4 points permet de poser le diagnostic et l’atteinte 

vasculaire peut ainsi contribuer au diagnostic. 
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Tableau 23 : Comparaison entre les principaux critères de diagnostic de la maladie de Behçet 
 

Critères 
 
Éléments de 
classification 

ISG (1990) ICBD (2010) ICBD révisés 
(2013) Critères japonais 

Aphtose buccale 
récurrente (au moins 

3 épisodes/an) 
Obligatoire 2 points 2 points Majeur 

Aphtose génitale Facultatif 1 point 2 points Majeur 

Atteinte oculaire : 
uvéite ou vascularite 

rétinienne 
Facultatif 1 point 2 points Majeur 

Atteinte cutanée : 
érythème noueux, 
pseudofolliculite, 
aphtose cutanée 

Facultatif 1 point 1 point Majeur 

Atteinte cardio-
vasculaire / / 1 point Mineur 

Atteinte 
neurologique / / 1 point Mineur 

Arthrite non 
déformante / / / Mineur 

Atteinte gastro-
intestinale / / / Mineur 

Épididymite / / / Mineur 

Test pathergique 
positif Facultatif 1 point 1 point / 

Conditions de 
remplissage 

Critère obligatoire 
et au moins 2 

critères facultatifs 

Au moins 3 
points 

Au moins 4 
points 

Forme complète : 4 M 
Forme incomplète :  
3 M 
Ou 2 M + 2 m 
Ou 1 M + Atteinte O 
Ou 2 m 

M : critère majeur – m : critère mineur – O : oculaire 

 

Pour le cas de notre patient, le diagnostic de la maladie de Behçet a pu s’effectuer à 

travers les deux sets de critères sus-décrits et les lésions vasculaires y ont été inexorablement 

rattachées. Avec trois critères majeurs et un critère mineur pour les critères japonais, notre cas 

présente une forme incomplète de la maladie à défaut de l’absence d’une atteinte oculaire. 
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Dans l’analyse de Suzuki et al., le taux d’inclusion des 129 patients au diagnostic établi 

d’angio-Behçet selon les critères japonais est de 98,4% pour l’ICBD et de 72,9% pour les 

critères de l’ISG. 473  

Tableau 24 : Taux d’inclusion des cas d’angio-Behçet  
dans les différents sets de critères diagnostiques 

 

Auteurs 
Cas d’angio-Behçet 

Total ISG ICBD Critères japonais 

Fei et al. 356 102 99 100 101 

Suzuki et al. 473 129 94 127 129 

Idegushi et al. 186 26 19 - 26 

Notre cas 1 Inclus Inclus 
Inclus 

(forme incomplète) 

 

Si l’atteinte vasculaire est survenue dans le cadre d’un diagnostic de Behçet préétabli 

pour notre cas, elle peut tout aussi inaugurer la maladie chez une proportion non négligeable 

de patients. Parfois même, elle se déclare plusieurs années avant que les critères nécessaires 

au diagnostic ne puissent être complétés. Cormier et al. rapportent 2 cas d’AAA qui n’ont été 

rattachés au Behçet que 7 et 8 ans après leur survenue.480 

De plus, certains auteurs déclarent que la triade symptomatique pathognomonique du 

Behçet peut manquer chez les patients destinés à présenter une atteinte vasculaire, surtout en 

ce qui concerne l’atteinte oculaire 354,530, et qu’il serait de ce fait exceptionnel de présenter une 

forme complète selon les critères japonais. Ils soulignent l’importance de les identifier, en 

dépit de l’absence de critères suffisants, car ces sujets sont à risque de développer des lésions 

vasculaires à la suite d’un premier épisode et ont tendance à les exprimer de façon progressive 

et multifocale en l’absence d’une PEC adéquate.530  D’autres proposent que le diagnostic 

d’angio-Behçet devrait répondre à un ensemble particulier de critères.547 En effet, ces patients 

présentent des particularités cliniques qu’on pourrait considérer pour le diagnostic : l’âge 

jeune (< 35ans), le sexe masculin, l’absence de facteurs de risque cardio-vasculaire, l’atteinte 
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vasculaire prédominant le tableau clinique, la tendance récidivante et multifocale de ces 

lésions, leur survenue à la suite d’un traumatisme vasculaire et l’association à un syndrome 

fébrile et/ou inflammatoire biologique. 9  

Quoiqu’il en soit, il faut être averti que les différents critères ont été établis à des fins de 

classification et d’inclusion pour les essais cliniques plutôt qu’à des fins diagnostiques. La 

décision d’inclure ou non les lésions vasculaires dans le cadre d’une maladie de Behçet devra 

se faire au cas-par-cas en considérant l’ensemble du tableau clinique et paraclinique ainsi que 

l’expérience du praticien. 403  

 

2. Diagnostic différentiel 

Même s’il s’agissait d’une atteinte artérielle chez notre patient, l’atteinte veineuse a été 

évoquée en premier pour plusieurs raisons. Tout d’abord, le tableau trompeur de 

pseudothrombophlébite fait d’une grosse jambe aigüe avec un signe de Homans positif.  

Bouomrani et al. décrivent un tableau similaire ayant conclu à une TVP du membre 

inférieur, confirmée même échographiquement et traitée par héparinothérapie alors que la 

réévaluation radiologique devant l’aggravation clinique – échographique et artériographique – 

a permis de redresser le diagnostic vers un anévrysme poplité rompu dans le mollet. 518  

À côté des anévrysmes des artères de jambe, le kyste de Baker, les myosites localisées 

du mollet et la rupture de la tête du muscle gastrocnémien peuvent réaliser un tableau de 

pseudothrombophlébite. 

Le kyste de Baker ou kyste poplité est une entité rarement rapportée au cours de la MB : 

5 cas échographiquement documentés dans une série tunisienne multicentrique de 519 cas de 

Behçet 369  et seulement deux cas sur 309 maladies de Behçet avec atteinte articulaire dans une 

autre série227 dont un responsable d’une PTP. Ce kyste peut se rompre ou se fissurer dans le 

mollet et mimer le tableau d’une thrombophlébite vraie avec un signe de Homans positif 548. 

Cette éventualité a été rapportée dans quelques cas au cours de la MB226,227,549–551 et le 

diagnostic clinique de TVP a été rapidement redressé après la réalisation de l’échographie 226. 

Cependant il n’est pas toujours facile à l’échographie et au doppler de trancher entre les deux 
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diagnostics, surtout que l’association entre kyste poplité et TVP peut se voir 552,553. D’autre 

part le KP compliqué ou non est souvent à l’origine d’une compression extrinsèque de la 

veine poplitéé et/ou la veine proximale du mollet 548,553 amenant à porter à tort le diagnostic 

de TVP. Dans ce cas, le diagnostic de certitude de KP peut être porté à l’aide d’autres 

explorations radiologiques : la phlébographie pour éliminer une TVP, l’arthrographie ou 

mieux encore l’arthro-scannographie objectivant l’extravasation du liquide synovial dans le 

mollet, ainsi que la TDM  et l’IRM.548,552,553  

Les myosites localisées du mollet, tout aussi rares au cours de la maladie de 

Behçet227,554, peuvent se présenter avec un tableau de PTP associant douleur du membre 

inferieur, impotence fonctionnelle, sensibilité et diminution du ballottement du mollet ; les 

enzymes musculaires peuvent rester normales227 et c’est l’échographie, l’imagerie par 

résonance magnétique et la biopsie musculaire qui confirment le diagnostic.518 

Parmi les autres causes ayant fait penser à une atteinte veineuse, on retrouve : 

- La fréquence 4 fois supérieure des thromboses veineuses comparée à celle des lésions 

artérielles dans la maladie de Behçet ; 

- La localisation au MI qui prédomine l’atteinte veineuse du Behçet ; 

- La tendance des lésions veineuses à survenir précocement au cours de l’angio-Behçet 

et à précéder généralement l’atteinte artérielle. 

Ensuite, la découverte d’un anévrysme aortique doit faire évoquer une athérosclérose. 

Cela dit, l’atteinte artérielle du Behçet survient généralement chez des sujets jeunes qui, en 

dehors du sexe masculin, ne présentent pas les facteurs de risque cardio-vasculaires 

classiques. La présence d’un second anévrysme au niveau tronc tibio-péronier est d’ailleurs 

rarement observée dans ce cadre. 

Il aurait été possible de considérer par ailleurs d’autres vascularites comme la maladie 

de Takayasu, l’artérite à cellules géantes et l’artérite syphilitique devant le tableau de notre 

patient.530  

La maladie de Takayasu se rencontre généralement chez les sujets de sexe féminin de 

moins de 40 ans et les anévrysmes périphériques sont peu communs dans cette entité. 
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L’absence de céphalées, d’induration de l’artère temporale et de signes oculaires ont 

tranché en défaveur de la maladie de Horton. 

Les anévrysmes syphilitiques ont tendance à se localiser plus souvent sur l’aorte 

ascendante et la crosse aortique.  

Les troubles héréditaires du tissu conjonctif comme le syndrome de Marfan et le 

syndrome d’Ehlers-Danlos peuvent également s’exprimer par des lésions anévrysmales 

multiples mais leur localisation chez notre patient et l’absence de signes caractéristiques de 

ces syndromes ont permis leur exclusion. 

L’absence de signes articulaires a écarté la probabilité d’une spondylarthropathie. 

Enfin, l’apparition de rectorragies aurait pu rattacher ces anévrysmes aux manifestations 

artérielles d’une MICI mais l’absence de douleurs abdominales, de troubles digestifs et de 

signes histologiques à la rectosigmoïdoscopie a permis d’écarter cette hypothèse. 555   

 

V. Traitement et pronostic 

Chez notre patient, au-delà du fait de traiter la poussée inflammatoire de la maladie de 

Behçet et d’en stabiliser l’évolution, il était question de prendre en charge deux 

pseudoanévrysmes artériels patents. Bien que l’incidence des ruptures anévrysmales soit 

incertaine, ces lésions sont associées à un risque accru de rupture, indépendamment de la 

taille de l’anévrysme, qui justifie la nécessité d’instaurer une conduite thérapeutique adéquate 

dès la confirmation diagnostique. Leur prise en charge repose sur un traitement chirurgical ou 

endovasculaire associé à un traitement médical.  

Pour les lésions aortiques et périphériques asymptomatiques, les recommandations de 

l’EULAR mises à jour en 2018 appuient le bénéfice d’un traitement médical avant de 

procéder à une intervention de réparation anévrysmale.349 En effet, étant donné le haut risque 

de récidives, de rechutes et autres complications en phase active, il est préférable que ces 

interventions s’effectuent en phase de rémission.349 Elles s’avèrent néanmoins nécessaires 

pour les formes symptomatiques gênantes voire urgentes lorsque le risque vital et/ou 

fonctionnel est mis en jeu349. Pour certains, ce risque est d’emblée présent lorsqu’elles siègent 
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au niveau aortique et préfèrent intervenir immédiatement, quelle que soit la taille de 

l’anévrysme et malgré l’absence de symptômes, car les lésions anévrysmales de l’angio-

Behçet sont connues pour leur caractère imprévisible et représentent de véritables aphtes 

artériels menacés de rupture imminente. L’absence de consensus formel fait que les 

indications restent du ressort des praticiens, seuls juges de leur validité.  

Le siège aortique du 1er pseudoanévrysme et la symptomatologie gênante du second ont 

permis de justifier l’indication chirurgicale chez notre patient. Après une concertation entre 

chirurgiens vasculaires, médecins internes et réanimateurs, le bénéfice d’un traitement 

médical pré-opératoire permettant une régression du syndrome inflammatoire biologique 

avant de recourir à des gestes invasifs a été unanimement admis et il a été décidé, sauf en cas 

d’urgence, de procéder à la chirurgie après négativation de la VS et de la CRP en prenant en 

considération plusieurs critères :  

- L’absence de risque vital et fonctionnel imminent ; 

- L’existence d’un syndrome inflammatoire biologique marqué, exposant à un haut 

risque de complications. Le pronostic à court et à long terme du traitement 

chirurgical dans les maladies de Behçet dépend de l’activité inflammatoire au 

moment de l’intervention et au cours du suivi. En effet, la quiescence de la maladie 

et l’absence de syndrome inflammatoire sont des facteurs de bonne évolution de la 

maladie et de perméabilité des restaurations artérielles ;556 

- La taille du pseudoanévrysme : 10x7 mm, jugée peu alarmante. Nitecki et Al. ont 

préconisé le simple suivi de 3 patients sur les 8 présentant un AAA pour lesquels le 

diamètre anévrysmal était inférieur à 4 cm ; 557 

- La disponibilité et la proximité du patient en cas de complication urgente ; 

- L’assiduité et la discipline du patient quant à son traitement et son suivi ; 

- L’avis du patient. 
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1. Traitement médical 

Devant tout anévrysme ou pseudoanévrysme lié à un angio-Behçet, l’instauration d’un 

traitement médical à base de corticoïdes et/ou d’IS s’avère obligatoire pour couvrir la PEC 

chirurgicale ou endovasculaire de ces lésions424. Plusieurs auteurs ont démontré que le 

traitement médical s’associe à une diminution du taux des complications post opératoires467. 

Qi liu et al. retrouvent une différence significative en termes de complications post 

opératoires en faveur du traitement opératoire associé au traitement médical contre le 

traitement opératoire seul.558 

Dans notre cas, la localisation aortique et le caractère multifocal ont défini cette atteinte 

comme une des formes sévères de l’atteinte artérielle du Behçet selon Saadoun et al. Nous 

avons ainsi suivi le protocole recommandé pour les cas sévères d’angio-Behçet à caractère 

artériel qui indique une corticothérapie générale à raison d’1 mg/kg/j de prednisone par voie 

orale précédée (ou non) d’un bolus de méthylprednisolone (500 mg/j x 3j) associée à un 

traitement immunosuppresseur à type de cyclophosphamide IV en cure mensuelle pendant 6 

mois (ou d’anti-TNFα (Infliximab)) 349. Le relai oral s’est fait par azathioprine à raison de 50 

mg/j et le traitement par colchicine a été maintenu.  

2. Traitement chirurgical 

Dans le cadre de l’atteinte anévrysmale extrapulmonaire de la MB, le traitement 

chirurgical a longtemps été considéré comme le gold-standard dans la PEC de ces lésions 

avant l’ère de la chirurgie endovasculaire. Cependant, les lésions anévrysmales du Behçet 

représentent un véritable challenge pour le chirurgien vasculaire et exposent à un risque de 

complications accru : l’inflammation de la paroi vasculaire et les adhérences des tissus de 

voisinage rendent la dissection difficile et laborieuse et le caractère friable et fragile des 

vaisseaux atteints ainsi que leur réactivité aux traumatismes pariétaux exposent à une 

fréquence non négligeable de récidive, de lâchage anastomotique, de faux anévrysmes 

anastomotiques et de thromboses prothétiques. De ce fait, cette chirurgie doit être très délicate 

et considérer des mesures particulières pour que les procédures soient le moins invasif et le 

moins traumatique possible quant à la paroi vasculaire.  
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La résection de la zone anévrysmale suivie d’un pontage représente la technique la plus 

courante, au cours de laquelle le chirurgien procède à une mise à plat de l’anévrysme suivie 

d’une revascularisation par un greffon veineux autologue ou une prothèse synthétique.559,560  

Certaines précautions techniques permettent de diminuer le risque des complications : 

- Le clampage vasculaire doit être le plus doux et le plus court possible ; 

- Du fait que les veines sont tout aussi concernées par les lésions d’angio-Behçet, une 

prothèse synthétique devra être préférée à du tissu veineux autologue, sauf si le siège 

des lésions se situe au niveau d’une zone de pli comme le genou ou le coude, et le 

choix du matériel prothétique préconisera le PTFE plutôt que le dacron.560 

L’utilisation d’un greffon veineux ou artériel allogénique est également une 

alternative ; 561 

- Les anastomoses doivent être effectuées en zone vasculaire saine à distance de 

l’inflammation pariétale ; 

- Leur renforcement par pastilles (pledget) de Teflon permet de réduire l’incidence des 

récidives anévrysmales anastomotiques ; 560,562 

- La couverture de l’anastomose artério-prothétique par un omental flap affiche des 

résultats encourageants.12 

Les alternatives chirurgicales incluent la ligature artérielle, l’anévrysmorraphie et la 

résection avec fermeture directe ou par patch. La ligature artérielle peut être envisagée 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 collatéralité563, ou après échec de revascularisation, 

quand la mesure des pressions distales est satisfaisante 559,560. Les techniques «conservatrices» 

à type d’anévrysmorraphie ou réparation pariétale par patch sont à éviter du fait du risque 

majeur de récidives et de faux anévrysmes.564 

La mortalité opératoire après chirurgie conventionnelle varie de 10 % à 30 % et les 

complications sus-citées sont rapportées avec des taux variant entre 30% aet 50%. 557 
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3. Traitement endovasculaire 

Le premier cas de faux anévrysme aortique d’une MB traité avec succès par 

endoprothèse a été décrit par Vasseur et al.565 puis plusieurs séries rétrospectives ont été 

publiées.439,448,566  

La chirurgie endovasculaire gagne de plus en plus de terrain dans le traitement des 

lésions artérielles de la MB, et représente une alternative très prometteuse. Elle démontre un 

taux de complications plus faible et une convalescence post-opératoire plus rapide tout en 

offrant un taux de succès technique équivalent à la chirurgie conventionnelle, obtenu dans 

100% dans la majorité des cas et des séries publiés.561,567–570 Elle se base sur une angioplastie 

excluant l’anévrysme par une endoprothèse couverte ou une embolisation par coil.  

Le risque de survenue de faux anévrysmes reste l’évènement évolutif majeur après cure 

endovasculaire. Il est rapporté dans 0 % à 22 % des cas pour les lésions aortiques.571 Ces faux 

anévrysmes siègent souvent au niveau des accès fémoraux et plus rarement au niveau des 

zones d’ancrage de l’endoprothèse. Une force radiale excessive exercée par l’endoprothèse 

auto-expandable sur une paroi artérielle fragile serait à l’origine d’une évolution anévrysmale 

et peut être responsable d’endofuites soulignant la nécessité d’un sizing adéquat évitant 

surtout les surdimensionnements.572  

Depuis quelques années, la chirurgie endovasculaire est devenue le traitement de choix 

des lésions artérielles de la maladie de Behçet car les anévrysmes sont souvent sacciformes et 

il s’agit souvent de patients jeunes aux artères iliaques non athéroscléreuses, non allongées et 

non tortueuses permettant un passage et un déploiement faciles de l’endoprothèse.571 La 

chirurgie conventionnelle se réserve de plus en plus aux cas dont l’anatomie est défavorable 

pour ce type de procédure ou après échec de cette dernière. Certains auteurs maintiennent leur 

préférence pour le traitement chirurgical lorsque l’inflammation englobe les structures 

périvasculaires car il permettrait un meilleur débridement.567–570  

Dans la littérature, le taux de récidive va de 10 % à 57 % en cas de cure endovasculaire 

contre 0 % à 30 % en cas de cure chirurgicale. 567–570 
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À l’heure actuelle, la meilleure stratégie thérapeutique endovasculaire ou chirurgicale 

n’est pas encore établie. Les récidives semblent moins fréquentes après traitement 

endovasculaire mais ces résultats doivent être interprétés avec prudence car ils sont souvent 

issus de cas cliniques et concernent des patients non forcément comparables. Desbois et al.467, 

à travers une revue de la littérature, pensent que le choix thérapeutique endovasculaire ou 

chirurgical doit être discuté au cas-par-cas en fonction de l’expérience de l’équipe, des 

conditions anatomiques et de la présentation clinique.572 

 

VI. Évolution et suivi 

Dans notre cas, un contrôle rapide des symptômes au niveau du membre inférieur a été 

obtenu dans les quelques jours suivant l’instauration du traitement médical.  

Une réévaluation clinique a été programmée à la fin de la 2ème semaine du traitement 

médical pour déterminer le moment opportun de l’intervention vasculaire et ainsi contourner 

le risque de rupture pseudoanévrysmale, double chez notre patient. En effet, dans la mesure 

du possible, un intervalle de deux semaines devrait séparer le début du traitement médical de 

la procédure chirurgicale et une poursuite postopératoire du traitement doit être maintenue 

pendant au moins deux ans.439 

L’évolution a été marquée par des résultats très satisfaisants avec une symptomatologie 

réduite à une simple hypoesthésie du MI concerné. Un angioscanner de contrôle de l’aorte et 

des MI a été réalisé et a affirmé la régression remarquable des pseudoanévrysmes sous 

traitement médical seul. Cette évolution est commune lorsqu’il s’agit d’anévrysmes 

pulmonaires573 mais très peu rapporté dans la littérature lorsqu’il s’agit d’une atteinte aortique 

à moins que l’anévrysme soit de très petite taille. On peut ainsi attribuer le terme de guérison 

aux lésions vasculaires de notre patient sans avoir recours à un quelconque type 

d’intervention chirurgicale ou endovasculaire. Nishiyama et al. rapportent la régression 

angioscannographique d’un anévrysme de la crosse aortique 3 mois après l’instauration d’un 

traitement immunosuppresseur à base d’infliximab, sans recours à la chirurgie.574 Desbois et 

al. démontrent l’efficacité de ce même traitement pour les lésions vasculaires réfractaires aux 
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autres molécules chez 4 de leur patients, dont 3 présentaient un anévrysme aortique.427 Une 

comparaison de l’efficacité thérapeutique du cyclophosphamide à celle des anti-TNF est en 

cours d’évaluation dans le cadre d’un essai clinique randomisé.  

Un schéma de surveillance mensuel a été initié pour vérifier l’observance, la tolérance 

et l’efficacité thérapeutique mais également pour guetter la récidive des lésions artérielles 

précédentes ou la survenue de lésions vasculaires nouvelles étant donné la fréquence non 

négligeable de la multifocalité lésionnelle de l’angio-Behçet et la probabilité des associations 

vasculaires chez cette catégorie de patients. 
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CONCLUSION 

La maladie de Behçet est l’une des rares vascularites où l’ensemble du réseau vasculaire 

peut être atteint, quel que soit le calibre et le siège des vaisseaux, artériels ou veineux, 

systémiques ou pulmonaires. Cette particularité permet d’envisager une multitude 

d’associations lésionnelles possibles dans le cadre de cette entité. 

Les lésions vasculaires peuvent être initiatrices pour certains cas et faire égarer le 

diagnostic mais elles surviennent généralement à un stade tardif de la maladie, après un 

ensemble de manifestations inauguratrices qui permettent de les intégrer aisément dans le 

cadre d’un angio-Behçet.  

Bien qu’elle ne fasse pas partie des manifestations les plus communes de la maladie, 

l’atteinte vasculaire est l’une des principales causes de mortalité et doit être recherchée 

activement, surtout chez les sujets de sexe masculin pour lequel elle affiche une nette 

prédilection. Les techniques d’imagerie non invasive sont le principal moyen de diagnostic. 

La découverte d’une lésion vasculaire doit faire redouter la probabilité de progression et 

de multifocalité qui majorent sa fatalité, en particulier lorsqu’elle prend la forme 

d’anévrysmes et de pseudoanévrysmes artériels. Étant donné leur risque de rupture 

imprévisible, ces derniers constituent une indication chirurgicale certaine mais le caractère 

systémique de l’inflammation, la modification structurale des vaisseaux atteints et leur 

hyperréactivité aux traumatismes compliquent cette approche et soumettent les patients à des 

critères de sélection mal codifiés, évalués au cas par cas. La tendance se dirige de plus en plus 

vers une stratégie endovasculaire qui fait preuve d’une efficacité comparable à la chirurgie 

classique avec des résultats évolutifs encourageants. 

La présence de plusieurs lésions vasculaires concomitantes est peu rapportée et les 

considérations thérapeutiques doivent être évaluées avec plus de prudence pour ces patients. 

Dans tous les cas, un traitement médical à visée immunosuppressive doit être mis en 

route dès que possible pour permettre de stabiliser les lésions et de réduire les complications. 

Le caractère évolutif de la maladie doit inciter à une éducation thérapeutique rigoureuse 

dans le cadre d’une surveillance prolongée et régulière. 
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Annexe 1 

Behçet's Disease Current Activity Form (BDCAF)  
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Annexe 2 

Krause's total severity score 
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Annexe 3 

Critères pronostiques spécifiques des lésions cutanéo-muqueuses de la maladie de Behçet 

(aphtose buccale, aphtose génitale, erythème noueux) 
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Résumé 

Titre: Double localisation anévrysmale au cours de la maladie de Behçet : à propos d’un cas et 

revue de la littérature. 

Auteur: HOUDA BENNANI 

Mots clés: Maladie de Behçet, Angio-Behçet, Anévrysmes multiples, Associations vasculaires 

Sous le nom d’angio-Behçet, l’atteinte vasculaire de la maladie de Behçet représente la 

principale cause de mortalité. Elle comporte les thromboses veineuses, les anévrysmes, les 

pseudoanévrysmes, les sténoses et les occlusions artérielles, pouvant cibler l’ensemble du système 

vasculaire. 

Nous rapportons ici un cas d’angio-Behçet déclaré à travers deux lésions artérielles 

simultanées, complété par une revue de littérature des cas présentant un tableau similaire, pour 

sensibiliser les praticiens à la possibilité d’une atteinte vasculaire multiple dès lors que le 

diagnostic de la MB est établi et d’en décrire les particularités. 

La multifocalité des lésions vasculaires se rencontre chez 1/3 des patients, davantage chez 

les sujets de sexe masculin et lorsque l’atteinte vasculaire intègre précocement le tableau clinique. 

En fonction du siège lésionnel, l’angio-Behçet peut revêtir plusieurs tableaux et les signes 

cliniques peuvent s’intriquer en cas d’atteinte multifocale. Néanmoins, certaines lésions restent 

longtemps asymptomatiques, d’où l’intérêt de réaliser un bilan d’imagerie vasculaire étendu 

devant la découverte d’une lésion vasculaire et d’en élargir l’indication aux phases actives de la 

maladie. L’angioscanner et l’échodoppler représentent les techniques les plus sollicitées. En 

l’absence d’un test diagnostique fiable, le diagnostic repose sur une association de signes 

cliniques à travers des critères internationaux. L’absence de consensus quant à la stratégie 

thérapeutique de l’angio-Behçet appelle à considérer un traitement personnalisé, difficile lorsque 

coexistent plusieurs lésions vasculaires. Il se base sur une thérapie immunosuppressive et 

nécessite souvent un traitement chirurgical associé pour l’atteinte artérielle, s’orientant davantage 

vers une approche endovasculaire. Le pronostic est conditionné par la survenue de rechutes et de 

complications pour lesquelles une surveillance régulière et prolongée est nécessaire. 
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Abstract 

Title: Double aneurysmal localization in a patient with Behçet’s disease: a case and a 

literature review 

Author: BENNANI Houda  

Key words: Behçet’s disease, Vasculo-Behçet, Multiple aneurysms, Vascular associations 
 

Known as angio-Behçet, the vascular involvement is the leading cause of death in 

Behçet’s disease. It includes venous thrombosis, aneurysms, pseudoaneurysms, arterial 

stenosis and occlusions that can target the entire vascular system. 

We report an angio-Behçet's disease’s case occurring through two simultaneous arterial 

lesions with a literature review targeting cases presenting a similar picture, hoping to make 

practitioners aware of the possibility of multiple vascular damage once the diagnosis of 

Behçet's disease is established and to describe its peculiarities. 

1/3 of angio-Behçet’s patients could manifest multifocal vascular lesions. This risk 

increases in males and when the circulatory system is involved at an early stage. Depending 

on the lesion site, vasculo-Behçet’s disease can take on several forms and the clinical signs 

may overlap in the case of multifocal involvement. Nevertheless, some lesions can remain 

asymptomatic, hence the benefit of performing an extensive vascular imaging workup when a 

vascular lesion is discovered and extending the indication to the active phases of the disease. 

The most popular exploration techniques are CT angiography and doppler ultrasound. In the 

absence of a reliable diagnostic test, the diagnosis is based on a combination of clinical signs 

whose weight is established through international criteria. The lack of consensus on the 

therapeutic strategy of vasculo-Behçet calls for a case-by-case treatment consideration that 

may be difficult for subjects in whom several vascular lesions coexist. It is based on an 

immunosuppressive therapy and often requires the addition of surgical treatment for arterial-

type lesions, with an increasing tendency towards an endovascular approach. The prognosis is 

conditioned by the occurrence of relapses and complications for which regular and prolonged 

monitoring should be considered. 
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 ملخص

 البیبلیوغرافیة الدراسات ومراجعة حالة بصدد :بھجت مرض في الدمویة لأوعیةل مزدوج ددتم:العنوان

 بناني ھدى:المؤلف

 مشتركة وعائیة آفات ، المتعددة الدمویة الأوعیة تمدد ، بھجت أنجیو ، بھجت مرض:یةساالأس الكلمات

  

  .یمثل إلتھابا وعائیا نظامیا یعرف أساسا بأعراضھ الجلدیة والبصریة

بشمل تخثر  .و یمثل سبب الوفاة الرئیسي في مرض "بھجت"على تورط الأوعیة الدمویة  طلق اسم "أنجیوـبھجت"یُ 

 الجھاز الدموي بأكملھ. التي قد تستھدف  الأوردة، تمدد وشبھ تمدد الأوعیة الدمویة و تضیق الشرایین أو انسدادھا

الدمویة آفتان شریانیتان ظل إصابة الأوعیة  نصف في ھذه الدراسة حالة مریض مصاب بمرض بھجت تزامنت في

 التي تخص حالات أنجیو بھجت المشابھة لحالتنا. مراجعة الدراسات البیبلیوغرافیةمع  اثنتان

وصف  لأوعیة الدمویة منذ بدایة المرضبإمكانیة تعدد وتزاید إصابة ا توعیةالنھدف من خلال ھذا العمل إلى 

 .خصائصھا

دمویة في ثلث حالات أنجیو بھجت، و یمثل الذكور الفئة الأكثر عرضة لھذه الآفة كما تتزاید تتعدد إصابة الأوعیة ال

  الدموي في مرحلة مبكرة من المرض.نسبتھا عندما بصاب الجھاز 

عدة مظاھر ویمكن أن تتداخل الأعراض السریریة مع بعضھا البعض - حسب موقع الإصابة-یتقمص أنجیو بھجت

دة البؤر. ومع ذلك، تظل بعض الإصابات صامتة لفترة طویلة وھذا ما یبرر إجراء تصویر شامل في حالة الإصابة المتعد

للأوعیة الدمویة عند كشف إصابة شریانیة أو وریدیة وتوسیع نطاق إجرائھ إلى المراحل النشیطة من المرض. تعتبر أكثر 

 لصوتیة.المقطعیة والموجات فوق ا تقنیات الاستكشاف شیوعًا ھي تصویر الأوعیة

نظرا لغیاب اختبار تشخیص موثوق، یعتمد ھذا الأخیر على مجموعة من الأعراض السریریة التي یتم تحدید وزنھا 

ا لمعاییر دولیة متفق علیھا. ً  وفق

إثر اختلاف الآراء بشأن استراتیجیة علاج الأنجیو بھجت، یعتبر علاج كل حالة على حدة ھو الطریقة الأمثل، وقد 

یعتمد العلاج على مثبطات المناعة، وغالباً ما یتطلب لجوءا  با عندما تتعدد وتتنوع الأوعیة المصابة.یشكل تحدیا صع

إضافیا إلى الجراحة عندما تكون الأوعیة المستھدفة من نوع شریاني، انتقالا أكثر فأكثر نحو التقنیات المحافظة الوعائیة 

 الباطنیة. 

 منتظمة وطویلة المدى. عفات من المفروض تنبؤھا عن طریق مراقبةیظل التكھن متعلقا بحدوث انتكاسات ومضا
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 الرحيم الرحمان ا بسم

 العظيم با أقسم
 علانية أتعهد الطبية المهنة في عضوا قبولي فيها يتم التي اللحظة هذه في

  .الإنسانية لخدمة حياتي أكرس بأن
  .يستحقونه الذي بالجميل لهم وأعترف أساتذتي أحترم وأن
  . الأول هدفي مريضي صحة جاعلا وشرفي ضميري من بوازع مهنتي أمارس وأن
  .إلي المعهودة الأسرار أفشي لا وأن
  .الطب لمهنة النبيلة والتقاليد الشرف على وسائل من لدي ما بكل أحافظ وأن
  .لي إخوة الأطباء سائر أعتبر أنو

   وطني أو ديني اعتبار أي بدون مرضاي نحو بواجبي أقوم وأن
  .اجتماعي أو سياسي أو عرقي أو
  .نشأتها منذ الإنسانية الحياة احترام على حزم بكل أحافظ وأن
  .تهديد من لاقيت مهما الإنسان بحقوق يضر بطريق الطبية معلوماتي أستعمل لا وأن

  .با ومقسما اختيار كامل عن أتعهد هذا بكل
شهيد أقول ما على وا.  

 

 1948 جنیف، إعلان
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