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

m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de [’ humanité.
Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

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

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [’honneur et les nobles

traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes fretes.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération

politique et sociale, ne s'interposera entre mon devoir et mon patient.
Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine des sa conception.

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

contraire aux_ lois de [humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Genéve, 1948
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“Soyons reconnaissants aux personnes qui nous donnent du
bonheur ; elles sont les charmants jardiniers par qui nos dmes

sont fleuries.”

Marcel Proust

Je me dois davouer pleinement ma reconnaissance a toutes les
_personnes qui m'ont soutenue durant mon parcours, qui ont su
me hisser vers le haut pour atteindre mon objectif. Cest avec

amour, respect et gratitude que...

K 9o dédie cette these ... e



Tout d’abord a ALLAH
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A ma maman chérie

MALIKA EL ABDOUNI KHAYARI

Meére, meilleure amie et sceur tu as toujours su jongler entre ces 3
casquettes.

Une vie ne serait pas suffisante pour te remercier, et les plus beaux mots de
la littérature ne pourraient exprimer tout I’amour, le respect et I’admiration
que j’ai pour toi. Tu es mon repere, ma force et mon ultime exemple.
Tu es la droiture, la genérosité, mais aussi la tendresse et I’affection
combinées.

J'espere€'tre a la lauteur de I’éducation que tu m’as inculquée et ne jamais
te décevoir. Les valeurs d’honn€'teté d’intégrité et de dépassement de soi
que tu n’as jamais cessé de défendre trouveront toujours écho dans mon
d me et mon esprit
Ton soutien et ta foi indefectibles en mes capacités m’ont toujours laissé
devant un choix unique : « ME surpasser », sans toi je ne serais pas celle
que je suis aujourd’hui on dit souvent telle mere telle fille : j’espere que
cela est vrai car ¢ a serait pour moi un immense honneur.

J’espére que ce modeste travail te rendra fiére et je te promets qu’il ne sera
que le début d’un tas d’accomplissements que je te dédiedéja.
Merci d’exister Ma Lika d’amour.



A mon papa chéri, mon premier amour et mon amour

eternel : ABDERRAHMANE BENNAJMA
Tu étais pour moi enfant le super-héro, et maintenant je te vois le super
papa : une définition du sacrifice, un synonyme de modestie et un symbole
de soutien.

Merci papa pour ce que tu es, ton engagement pour me donner une vie ou
tous mes souhaits étaient pour toi des ordres, ton dévouement pour me
rendre une meilleure personne.

Ton sourire, tes prieres et tes encouragements m’ont guidé pas a pas a
travers mes moments les plus difficiles. Tu m’as soutenu et tu as cru en moi
dans tout les temps méme quand je m’en doutais.

Je dédie cette these a toutes « Ne crains rien ! je suis avec toi ». J’espére de
tout ceeur étre a la hauteur de tes attentes en priant ALLAH tout puissant
dete protéger de tous les malheurs de la vie pour que tu demeures le
flambeau qui a toujours illuminé mes jours.

Jaal g g cudl) )8

A mon grand frére et mon pilier AMR BENNAJMA
Merci pour ce que tu es. Merci pour tes états d’d me et tes originalités
Merci pour I’affection, la tendresse et I’amour dont tu m’as toujours
entouré. Merci pour I’encouragement sans limites que tu ne cesses de
manifester. Aucun mot, ne peut exprimer mes sentiments profonds
d’amour, de respect et de reconnaissance.

Que ce modeste travail soit un début de mes récompenses envers toi. Tous
mes veeux de bonheur, de santé, de réussite et de sérénité. Merci pour le
soutien moral, émotionnel et financier, j’en suis trés reconnaissante. Je te
souhaite beaucoup de bonheur, de santé et de réussite. Que Dieu nous
unisse pour toujours. Que Dieu te protege et te réserve le meilleur avenir, et
puisse I’amour et la fraternité nous unir a jamais.



A mon cadeau du ciel : ILIAS BENDALI
J’ai longuement hésité a choisir les mots de cette dédicace. Car tous les
mots, de toutes les langues, ne suffiraient pas a t’exprimer I’ampleur de ce
que je ressens pour toi.

\oila presque trois ans qu’on est ensemble. Nous avons traversé beaucoup
de moments, les bons comme les plus difficiles. Je te remercierai jamais
autant mon amour pour ton soutien,ta tendresse et surtout ton altruisme. Ta
confiance en moi a su guider mes pas égarés vers un horizon meilleur.
Merci d’avoir donné un sens a ma vie et une raison & mon existence, merci
pour ton amour sincere, ta main toujours tendue. MERCI POUR TOUT.
Je te dédie ce modeste travail qui est aussi le tien en témoignage de I’amour
inconditionnel, I’estime et le respect que j’ai pour toi ; en implorant DIEU
le tout puissant de nous accorder une longue vie de bonheur, de prospéritéet
de réussite, en te souhaitant le brillant avenir qu’une personne au grand
cceur comme toimérite et de nous reunir dans I’au- dela IN CHAA ALLAH.
JE T’AIME

A mon Hbibi EL ABDOUNI KHAYARI MOHAMED et sa
petite famille : MIMA, TATA DALAL, RIMOU et ALT
Vous avoir dans ma vie est une bénédiction. Merci pour tous les
magnifigues moments que nous avions passe ensemble depuis ma
naissance, pour votre soutien, vos conseils, et votre amour incomparable. Je
vous dois tant de choses, et je ne peux exprimer ma reconnaissance envers
vous. Vous m’avez comblé d’affection depuis toute petite, je me rappelle de
chaque agréable sortie, chagque voyage a vos cd tés chaque cadeau offert, et
la liste est longue. J’espére avoir répondu aux espoirs que vous avez fondé
en moi et je vous rends hommage par ce modeste travail en guise de ma
gratitude éternelle pour votre précieuse aide durant mon enfance et me¢ me a
I’d ge adulte Je vous admire et vous aime infiniment.



A ma belle famille

A mon beau pére BENDALI HASSAN et, ma belle mére NOUZHA EL

ALAMI CHENTOUFI, a la lumiére de BASIDI MOHAMED BENDALI
et tous les membres de ma belle famille BENDALI et EL ALAMI
CHENTOUFI
Je remercie Dieu de m’avoir procuréune belle famille autant affectueuse et
chaleureuse, de m’avoir considérée comme I’une des vd tres Merci encore
une fois pour vos encouragements et vos prieres. Je vous dédie ce travail en
guise de reconnaissance, de respect et de gratitude.

A ma khtitou BOUTAYNA BENDALI
et son mari EL ALOUANI AMINE
Que ta vie soit prospere, joyeuse et remplie d’amour, car tu le mérites
vraiment. Tu es une femme de caractére exceptionnelle et je suis
reconnaissante de tout ce que tu as fait pour moi.Personne ne me comprend
comme tu le fais. Merci pour ta patience. Merci pour ta capacité d’écoute.
Tu n’es peut-étre pas ma sceur de sang, mais tu es clairement ma sceur de
cceur. Je t’aime infiniment

A mes Oncles et Tantes, Cousins et Cousines, petits et grands,
aux membres de toute la famille :
EL ABDOUNI KHAYARI et BENNAJMA
J’aurais aimé pouvoir citer chacun par son nom.

Vous aviez toujours su rendre, les moments les plus difficiles, plus joyeux.
J’ai une chance inestimable d’étre née dans une famille si aimante et si
généreuse.

Pour tous les moments de folies qu’on a passés ensemble, je vous dédie ma
chére famille ce travail avec tous mes vceeux de bonheur, de santé et de
réussite. Sans vous, rien n’aurait été possible.

Merci pour les valeurs que vous m’avez transmises, vos encouragements,
votre amour, votre patience et votre soutien quotidien tout au long de ces
années.

Merci de m’avoir toujours écoutée, conseillée et d’avoir cru en moi.



A la mémoire de ma tante FATIHA EL ABDOUNIT
KHAYARI, mes oncles BENNAJMA MUSTAPHA ET
MEHJOUB et mes Grands parents

Puissent vos & mes reposer en paix Que Dieu, le tout puissant, vous couvre
de sa sainte miséricorde et vous accueille dans son éternel paradis

A tata AMAL EL MANSOURI.

A mes cousines préférées MAROUSSIAMAJDA et YASMINE
A tous les moments agréables que nous avonspassés ensemble, a tous nos
éclats de rire, nos disputes et nos b€ tises Tout est gravé dans le plus
profond de ma mémoire, témoin de notre amour et complicité.... Je vous
remercie de m’avoir soutenue et je vous souhaite une vie pleine de bonheur
et de réussite.

A ma soulmate EL BATOUL EL BYOUZI et ma casse-téte
ZINEB SOUNNY SLITINE
Je remercie Dieu de m’avoir envoyé un cadeau aussi précieux sous la forme
d’un ami,

BITILA
Peut-étre n'as-tu pas conscience de I'importance que tu as pour moi. Je sais
que je ne suis pas toujours une personne facile a vivre mais tu trouves
toujours les mots pour me faire rire ou me consoler de mes peines de ceeur.
Tu es la seule personne qu'il me reste quand tout s'écroule dans ma vie et
surtout celle sur qui je peux TOUJOURS compter.

Tu as toujours répondu présente et m’as toujours aidé contre vents et
marées.. Tu es cette personne avec qui je peux parler de tout et de rien, la
personne qui m'écoute et ne me juge jamais.

J’espére que tu sais que tu es une belle personne et je suis fiere de notre
amitié et de la personne que tu es devenue. Tu es quelqu’un d’exceptionnel
et je te souhaite tout le bonheur du monde. Sache que je serais toujours a tes
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Les facteurs pronostiques de |'atteinte ophtalmologique au cours de la maladie de Behget

La maladie de Behcet (MB) est une vascularite systémique, dysimmunitaire, chronique
évoluant par poussées décrite pour la premiére fois par HulusiBehcet, en 1937.
Elle atteint préférentiellement les sujets d'dge jeune, de 10 a 45 ans le plus souvent, et

touche aussi bien les hommes que les femmes. Une premiére poussée aprés 50 ans est rare.

Il n"existe aucun examen pathognomonique de la MB et le diagnostic se base sur des
critéres cliniques tels que ceux proposés par le groupe international d’étude de la MB et plus
récemment, ceux de I’«International Team for the Revision of the International Criteria for BD »
1990.Ces critéres ont été révisés en 2013 (et comprennent désormais la présence d’une aphtose
buccale (2 points), d’'une aphtose génitale (2 points), de lésions oculaires (2 points), d’une
atteinte cutanée (1 point), d’une atteinte vasculaire (1 point) ou neurologique (1 point). La
réalisation du pathergy test est optionnelle (1 point s’il est réalisé et positif ). Le diagnostic
repose sur un score supérieur ou égal a 4.[2]

La fréquence et la nature des lésions varient selon le sexe, I’ethnie et la région
géographique.

Le substratum anatomique commun a toutes ces atteintes est une vascularite a
prédominance veineuse.

La physiopathologie de la MB demeure en grande partie obscure. Il est bien établi qu’elle
implique des facteurs infectieux et des anomalies de I'immunité a la fois innée et adaptative.

L’atteinte oculaire de la maladie de Behcet représente l'un des critéres majeurs de cette
affection. Le diagnostic de I'atteinte oculaire reste clinique . Les examens complémentaires
peuvent étre utiles pour apprécier la sévérité et I’extension de I'inflammation et permettre le

suivi du traitement.

L’objectif de ce travail est de mettre le point sur les facteurs pronostiques de I'atteinte
ophtalmologique au cours de la maladie de Behcet a travers une étude prospective analytique et
descriptive portant sur une série de 30 cas avec une atteinte ophtalmologique secondaire a la
maladie de Behcet hospitalisés au service de médecine interne du CHU Errazi et suivi en

consultation sur une période d’un an allant du Ter janvier 2022 au 31 décembre 2022.
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l. Type de I’étude et patients

1. Type et durée de I’étude

C’est une étude prospective descriptive a visée analytique réalisée au sein du service de
médecine interne au CHU Errazi étalée sur une période de 12 mois a partir du 1er janvier 2022

jusqgu’au 31 décembre 2022 portant sur 30 cas de patients atteints d’ophtalmobehcet.

2. Patients étudiés

La population cible est constituée de patients hospitalisés ou consultants pour une

atteinte ophtalmologique dans le cadre de la maladie de Behcet.

2.1 Critéres d’inclusion

Nous avons inclus dans notre étude tout patient étant diagnostiqué porteur de lamaladie
de Behcet selon les critéeres internationaux révisés en 2013 avec une atteinte ophtalmologique

récemment diagnostiquée entre Janvier 2022 et Décembre 2022.

2.2 Critéres d’exclusion

Nous avons exclu de I’étude les patients avec une atteinte ophtalmique dont le bilan
étiologique est toujours en cours ou chez qui 'atteinte ophtalmologique a été diagnostiquée

comme manifestation de la maladie de Behcet avant le début de I’étude .

3. Recueil des données

3.1. Source des données

Les différentes données ont été recueillies au niveau du service de Médecine interne du
CHU Med VI de Marrakech : les dossiers d’hospitalisation ainsi que les données des consultations

et du suivi des patients en HDJ au premier contact, a 3, 6 et 12 mois.
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3.2. Les parametres recueillis

Les différents paramétres recueillis a partir des dossiers médicaux ont été notés sur une

fiche d’exploitation () selon 5 rubriques :
e Epidémiologique
e Clinique
e Paraclinique
e Thérapeutique
e Evolution

Pour chaque patient les variables étudiées étaient : I’age, le sexe, les antécédents
personnels et familiaux, I’dge de début de la maladie, les signes fonctionnels ophtalmologiques,
les données de I’examen ophtalmologique, les manifestations extra-oculaires, le traitement

instauré et I’évolution.

L’examen ophtalmologique comporte, une mesure de I'acuité visuelle, un examen a la
lampe a fente, un fond d’eil, les données de I'angiographie a la fluorescéine, OCT, un champ

visuel le test de couleur si réalisés.
L’évolution a été caractérisée comme défavorable devant :

e Une absence d’amélioration de I’ acuité visuelle et /ou autres parametres de I’examen

ophtalmologique
e L’apparition decomplications ophtalmologiques au cours de la période de I'étude
e La survenue d’une poussée inflammatoire sous traitement.

L’évolution a été caractérisée comme favorable devant :

e Une amélioration de [I'acuité visuelle et des autres parametres de I’examen

ophtalmologique

e L’absence des signes inflammatoires lors des contrdles sous traitement.
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4, Analyse statistique des données

Les données collectées ont été saisies, sur Word ... les graphiques réalisés grace a
Excel..., le traitement et I’analyse par le logiciel SPSS version 26.Les variables continues ont été
décrites en utilisant la moyenne +/- I’écart-type, ou la médiane etinterquartiles, comparées par
le test-tStudent. Les variables catégorielles ont été décrites par fréquences et pourcentages, et

comparées par le test de Khi-II.

Une valeur de p < 0,05 a été considérée significative.

5. Considération éthique

Le recueil des données a été fait en prenant en considération les regles globales
d’éthique relatives au respect de la confidentialité et la protection des données propres aux

patients.
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l. Profil épidémiologique

1. Répartition des cas selon le sexe

Dans notre série, nous avons noté une prédominance masculine avec 20 hommes (67%)

et 10 femmes (33%), soit un sex-ratio H/F=2

Répartition des cas selon le sexe

W masculin

B féminin

Figure 1 : Répartition des patients selon le sexe.

2. Répartition des cas selon I’age :

e Au moment de I’atteinte ophtalmique de la maladie de Behcet

Dans notre étude, I’dge moyen des patients était 35,45+/-11,21 avec des extrémes
allant de 16 a 60 ans. La tranche d’age entre 30 et 49 ans représentait 63,34% de I’ensemble des

cas recensés, alors que seulement 13,33% étaient 4gés de plus 50 ans.
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Répartition des patients selon l'age

16-29 30-49 >50
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Figure 2 : Répartition des patients selon la tranche d’age.

3. Répartition géographique :

Tous nos patients étaient des marocains.

La majorité des patients (50%) sont originaires de Marrakech, avec une répartition
ubiquitaire dans les autres villes : Khouribga, Rehamna, Youssoufia, Ouarzazate,Tinghir,Elkelaa

des sraghna et béni Mellal.

Répartition des cas selon l'origine géographique

3% 3% m Marrakech
(]
3%

m Safi
4% :
m Benimellal

Khouribga
10%
50% Rehamna
Youssoufia
7% OQuarzazate
Tinghir
7% EL Kelda des sraghna

10% = Tighdouine

Figure 3 : La répartition géographigue des patients.
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II. Données clinigues

1. Les antécédents personnels des patients de notre série

La majorité de nos patients : 67% soit 20 patients avaient des antécédents lors de la 1¢re

consultation tandis que 10 cas soit 33% étaient sans aucun antécédent.

Les antécédents relevés sont représentés dans le tableau suivant : tableau |

Présence d'antécedents notables

H pas d'antécédent H avec antécédent

Figure 4 La présence d’antécédents au moment du diaghostic

Tableau | : Les antécédents personnels des patients de notre série

ATCDS Nombre de cas Fréquence
HTA 1 3,33%
Diabete 1 3,33%
Cardiopathie 0 0%
Néphropathie 0 0%
Tabagisme 5 16,67%
Ethylisme 2 6,67%
Chirurgie (amygdalectomie,traitement de fracture . 16.67%
post-traumatique)

10
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2. Cas familiaux

La présence d’un cas similaire dans la famille a été rapporté par un seul patient (3,3%)

dans I’ensemble des cas étudiés : Le cas similaire était une sceur suivie pour maladie de Behcet.

3. Délai de consultation

Le délai moyen de consultation varie entre 1 et 8 mois, avec une moyenne de 24mois.

La majorité de nos patients (53,3%) ont consulté dans un délai< a 6 mois.

Délai de consultation

15 ans
10 ans
2 ans
12 mois
8 mois
6 mois
4 mois
3 mois

2 mois

1 mois

o
=
N
w
I
wu
o)}
~

Figure 5 : Le délai de consultation des patients.

4. Les critéres diagnostiques :

13 patients de notre série avaient un score diagnostique >ou =a 7, 12 patients avaient un score

>ou = a 5 et 5 patients avaient un score a 4.
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Présence des critéres diagnostiques

4 5 6 7 8 9

Figure 6 : Le score calculé selon la présence des critéres diagnostiques
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5. Motif de consultation : signes d’appel oculaires :

Le motif de consultation principal est la rougeur oculaire, rencontrée dans 90% des cas,
suivide la baisse de I'acuité visuelle et la douleur péri-oculaire, qui sont retrouvées chez
respectivement 27 et 13patients soit 70% et 43,30% des cas, le brouillard visuel chez 10 patients
soit 33,3%, les myodesopsies et la sécheresse oculaire chez respectivement deux et un de nos

patients soit 6,70% et 3,30%.

12
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Motif de consultation

MYODESOPSIES SECHERESSE BROUILLARD DOULEUR PERI- ROUGEUR BAV
OCULAIRE VISUEL OCULAIRE OCULAIRE

Figure 7 : Les signes d’appel oculaires.

6. Délai d’apparition des signes oculaires par rapport au diagnostic de la

maladie de Behcet

Les manifestations ophtalmologiques étaient tardives chez 17 patients soit (57%), dont
63% avaient un délai <3 ans entre le diagnostic de la maladie de Behcet et I'apparition des
manifestations ophtalmologiques,tandis que 43% de nos patients seulement avaient une atteinte

ophtalmologique inaugurale. Tableau Il

Caractere inaugural de I'atteinte ophtalmologique

M atteinte secondaire M atteinte inaugurale

Figure 8 : Le caractere inaugural de I’atteinte ophtalmologique
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Tableau Il : Délai entre le diagnostic de la MB et I'atteinte ophtalmologique

Délai Fréquence Pourcentage
2 mois 1 3,33%
3 mois 1 3,33%
5 mois 1 3,33%
1 an 3 10%
2 ans 3 10%
3 ans 1 3,33%
5 ans 1 3,33%
6 ans 1 3,33%
10 ans 1 3,33%
15 ans 1 3,33%
Non précis 1 3,33%

7. Mode d’installation

Le mode d’installation des manifestations ophtalmologiques est le plus souvent aigu

(53%), alors que I'installation progressive a été notée chez 47% des cas.

Mode d'installation

Haigu M progressif

Figure 9 : Le mode d’installation
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8. Localisation uni/bilatérale du Behcet oculaire

Notre échantillon comportait 30 patients avec un total de 60 yeux analysés dont 48

étaient pathologiques.

L’atteinte oculaire est bilatérale chez 18 patients (36 yeux)soit 60% de notre population et

unilatérale chez 12 patients soit 40% des cas.

Localisation du behcget oculaire

MW Bilatérale M unilatérale

Figure 10 : Le mode d’installation
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lll. Les différents paramétres de I’examen ophtalmologigue :

Grace aux données fournies par nos collegues ophtalmologues, on a pu collecter
I’ensemble des données d’examen clinique de nos patients au Service de Médecine Interne du

CHU Med 6 de Marrakech.

1. Acuité visuelle avant traitement :

La majorité de nos patients avaient une acuité visuelle basse avant le traitement.

En effet, 13 patients soit 44% avaient une AV<3/10&me 7 patients soit 23% avaient une AV

entre 4/108meet 6/108me et 10 patients soit 33% avaient une AV entre 7/108me et 10/10¢&me

Acuité visuelle sans correction

9
8
7
6
5
4
3
: I
1
. 1 I 1 1 1 i1
ng@&.e.e.e.e_e.z.e ¢ & ¢
¥ & © @é“ @QJ@ @Q& @Q& @é“ @QJ@ @Q& @Q& @é“ @QJ@
N N N Y M \NE A ARN
H (Eil droit CEil gauche
Figure 11 : Acuité visuelle initiale avant traitement
2. Tonus oculaire :

La majorité de nos patients soit 90% des cas avaient un tonus oculaire normal alors que 2
de nos patients avaient un tonus oculaire élevé et seulement 1 cas qui avait un tonus oculaire

bas soit 3,3% des cas.
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Tonus oculaire

30
25
20
15
10
5
0 — .
Bas Normal Elevé
Figure 12 : Tonus oculaire mesuré chez nos patients.
3. L’examen du segment antérieur :

24 patients de notre série soit 80% des cas avaient un segment antérieur pathologique

alors que seulement 6 de nos patients soit 20% avaient un segmentantérieur normal.

Anomalies du segment antérieur

B Normal M Anormal

Figure 13 : Segment antérieur.




Les facteurs pronostiques de |'atteinte ophtalmologique au cours de la maladie de Behget
e —

Parmi les anomalies détectées, I'effet Tyndall était le plus fréquent 47% des cas suivi par
I’hyperhémie conjonctivale retrouvée chez 27% des cas, les précipités rétro-descmetiqueset les
synéchies irido-cristalliennesretrouvés chez 17% ensuite les pigments iriens(13%) ,I’cedéme

cornéen et la cataracte (10%), la KPS (6,7%) et enfin I’hypopion retrouvé chez 3,3% des cas.

Les anomalies du segment antérieur

16
14
12
10
8
6
4
Alanl_ 11y
) [l
KPS (Edeme  Effet Hypopion Pigments Cataracte
cornéen Tyndall iriens

Figure 14 : Anomalies détectées a la lampe a fente.
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4, L’examen du segment postérieur :

Un examen ophtalmologique minutieux et complet reposant sur I’examen lampe a fente
et le fond d’ceil a permis d’examiner le segment postérieur de I’eeil en précisant les différentes
anomalies chez 87% de nos patients soit 13 cas alors qu’il était normal chez 2 patients soit 13%

des cas.

fond d'oeil

Emnormal Manormal

Figure 15 : Caractéristiques du fond d’ceil.

Les anomalies détectées sont les suivantes : I’absence de passage lumineux chez 7
patients soit 23%, I’hyalite et I’engainement vasculaire chez 3 patients soit 10%, ,les
néovaisseaux et les plis inter maculo-papillaires et le décollement séro-rétinien chez 2 patients
soit 7% des patients enfin I’hyperhémie papillaire et la paleur papillaireont été retrouvées chez

un seul patient.
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Les anomalies du segment postérieur
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Figure 16 : Anomalies détectées au fond d’ceil.
5. Aspect clinique de |’atteinte ophtalmologique :

Les aspects cliniques du Behcet oculaire dans notre série, notés sur les données de
I’examen ophtalmologique, et les explorations paracliniques sont dominés par les uvéites chez
26 patients soient 87% des cas vient en seconde position la vascularite rétinienne retrouvée
chez 23% des cas soit 7 patients puis la maculopathie optique chez 3 patients soit 10% en

dernier lieu la neuropathie optique retrouvée chez deux patient soit 7% des cas
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Les aspects cliniques de l'atteinte oculaire
30

25
20
15

10

5
0 ] — .

Maculopathie Neuropathie Vascularite rétinienne Uvéite

Figure 17 : Les aspects cliniques de I’atteinte oculaire.

5.1. Type de I'uvéite et localisation :

Parmi les 26 cas d’uvéite objectivés, I'uvéite était bilatérale dans 4 cas soit 15% et

unilatérale chez 18 cas soit 85% des cas,

La localisation antérieure était la plus retrouvée (46%) suivie par la localisation
intermédiaire chez 8 patients soit 31% des cas, suivies des uvéites postérieures qui étaient
retrouvées dans 15% des cas et en dernier lieu les panuvéites qui n’étaient retrouvées que chez

7% des cas.
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Latéralité de l'uvéite

m Uvéite unilatérale

= Uvéite bilatérale

Figure 18 : La latéralité de I'uvéite.

La localisation de l'uvéite
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Figure 19 : La localisation anatomique des uvéites.
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5.2. Vascularite rétinienne :

La vascularite rétinienne était présente chez 7 de nos patients soit 23% des cas. Elle était
bilatérale chez 3 patients soit 43% des cas et unilatérale chez les autres 57% des cas, sous

différentes formes décrites dans la figure suivante :

La latéralité de la vascularite rétinienne

m Vascularite unilatérale

m Vascularite bilatérale

Figure 20 : La latéralité de la vascularite rétinienne.

La vascularite rétinienne était sous forme de :
e Hémorragie rétinienne, foyer de rétinite et 'occlusion artérielle dans 1 cas.
e Foyer chorio-rétiniens dans 2 cas.

e Périphlébite dans 5 cas

5.3. La neuropathie optique :

La neuropathie optique était présente chez 2 patients soit 7% des cas.
Le premier cas présentait une atrophie diffuse..

Le deuxieme cas présentait une atrophie périphérique associée a une papillite.

5.4. La maculopathie:

La maculopathie a été retrouvée chez 3 patients sous forme :

e (Edéme maculaire chez 3 patients
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e —
e Des plis intermaculo-papillaires chez 2 patients

e La dégénerescence maculaire chez 1 seul cas.

5.5. L’association lésionnelle :

Dans notre série I’association Iésionnelle était retrouvée chez 12 patients comme suite :
e Une panuvéite associée a une maculopathie.
e Une uvéite antérieure associée a une neuropathie.
e Une uvéite intermédiaire associée a une vascularite et une maculopathie.
e Une vascularite associée a une maculopathie.
e Une uvéite a double localisation antérieure et intermédiaire dans 3 cas.

e Un DSR associé a une uvéite antérieure dans un cas et a une uvéite a double localisation

antérieure et intermédiaire.
e Une vascularite associée a une uvéite intermédiaire.

e Une uvéite a double localisation antérieure et intermédiaire associée a une vascularite et

une maculopathie.

e Une uvéite a double localisation intermédiaire et postérieure associée a une vascularite et

une neuropathie.

e Pour rendre simple :

L’uvéite a été associée a une vascularite dans 33,3%, a une maculopathie dans 25%,,et a

une neuropathie dans 16.7%

Tandis que la vascularite a été associée a une maculopathie dans 25% des cas et a une

neuropathie dans 8,3%
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5.6. Les autres manifestations oculaires associées :

Plusieurs manifestations oculaires ont été décrites dans le cadre de la maladie de Behcet,

la figure suivante représente I’ensemble de ces manifestations trouvées dans notre série.

La fréquence des manifestations oculaires

mineures

4,5
4
3,5
3
2,5
2
1,5
1

m
0

Conjonctivite Kératite KPS Episclérite

Figure 21 : La fréquence des manifestations oculaires mineures.

IV. Aspect paraclinique de I’atteinte ophtalmologique :

Plusieurs examens paracliniques ont été réalisés soit au premier abord du patient ou au

cours du suivi de nos patients.

1. L’angiographie a la fluorescéine :

Elle a été réalisée chez 9 patients soit 30% des cas, anormale dans 7 cas soit 23% et

normale chez 2 patients soit 7% des cas.
Les anomalies retrouvées sont comme suite :
e  Foyers chorio-rétiniens dans 2 cas
e Néo-vaisseaux ischémiques chez 2 cas

e Signes d’occlusion artérielle dans 1 seul cas
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e Hémorragies rétiniennes dans 1cas
e (Edéme maculaire chez 3 patients
e Trou maculaire chez 1 patient

e Atrophie optique dans 2 cas

e  Paleur papillaire chez 3 patients

Figure 22 : Image d’un trou maculaire
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Figure 23 : Vascularite rétinienne de I’OD : périphlébite
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2.

L’OCT :

L’OCT a été réalisé chez 5 patients et revenu normal chez 3 patients soit 60% et anormal

chez 2 patients soit 40% des cas.

L’OCT a retrouvé un seul cas d’cedeme maculaire, un cas d’cedéme papillaire bilatéral et

un cas de décollement séreux de la rétine

OS(L) TopQ mage Quality : @ mode : Fine(20.7)

Capture Date : OﬂgBIZOZZ Thickness Map RNFL SuperPixel-200
-T

Color phot
4

[ - —
0 100 200pm 1 5 (%)
RNFL Circular Tomogram / Thickness
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o 323305203
1
Average thickness RNFL(um) ? 197 4]2
Total Thickness 250 174 P39
Superior 307 ‘ 190 \ e
Inferior 279 9 24551

Figure 24 : Décollement séreux de la rétine associé a un cedéme maculaire de I’ceil gauche




Les facteurs pronostiques de |'atteinte ophtalmologique au cours de la maladie de Behget

Epaisseur maculaire : Macular Cube 512x128 oD @| O 0s

Epaisseur ILM-RPE (pm)

Diversifié :
Distribution
des normales

RPE
Epaisseur Volumedu| E
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(i) moy.{ :::r;trala cube (mm3)| moy. (um)

Figure 25 : Décollement séreux de la rétine de I’eeil droit
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3. L’échographie oculaire en mode B :

L’échographie oculaire en mode B a été réalisée chez 10 patients soit 33% des cas. Les

anomalies retrouvées sont les suivantes
e 2 cas d’hyalite bilatérale et 5 cas d’hyalite unilatérale.
e 2 cas de décollement séreux de la rétine

. 1 cas de choroidite multifocale

Figure 26 : Décollement séreux rétinien a I’échographie mode b

4, Autres explorations :

Le champ visuel, la vision des couleurs et les PEV n’ont pas été réalisés chez nos patients.

V. Les manifestations extra—oculaires de la maladie de Behcet :

Les manifestations extra-oculaires étaient retrouvées chez tous nos patients et sont

illustrées dans le tableau suivant :
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Tableau lll : Les manifestations extra—oculaire au cours de la maladie de Behcet:

Manifestations extra-oculaires Nombre de cas pourcentage

Manifestations générales 6 20%

Fievre 2 6,70%
AEG 11 36,70%

Paleur 2 6,70%

Manifestations cutanées 30 100%

Aphtose buccale 30 100%
Aphtose génitale 19 63,30%
Pseudo-folliculite 13 43,3%

Erythéme noueux 2 6.7%
Manifestations articulaires 13 43,30%

Arthralgie d’allure inflammatoire des grosses articulations 12 40%
Synovite 1 3,30%
Manifestations cardio vasculaire 5 16,70%
Thrombose veineusedu membre inf/du tronc porte 4 13,30%
Embolie pulmonaire compliquant une TVP 1 3,30%
Anévrysme artérielde localisation pulmonaire 1 3,30%
Manifestations neurologiques et psychiatriques 5 16,70%
AVCi 1 3,30%
Céphalées 4 13,30%

Signes d’irritation pyramidale 1 3,30%
Syndrome cérébelleux 1 3,30%
Manifestations digestives 2 6,70%

Douleurs abdominales 1 3,30%
Hémorragie digestive 1 3,30%
Manifestations pleuro pulmonaire 1 6,70%
Dyspnée 1 6,70%
ADPsmédiastinales 1 6,70%
Manifestions glandulaires 2 6,70%
Syndrome sec 2 6,70%

Manifestations hématologiques 3 10%

ADPs 3 10%
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VI. Traitement:

1. Traitement local :

En dehors du traitement local (corticoides locaux associés a des mydriatiques ou
cycloplégiques locaux notamment comme traitement de l'uvéite antérieure), le traitement
général differe en fonction de la gravité des signes oculaires et de I'association a d’autres

atteintes systémiques.

2. Traitement général :

Tous nos patients étaient mis sous traitement général : la totalité de nos patients ont
recus la prédnisone orale dont 23 ont recu des bolus avant , 15 patients ont recus le

cyclophosphamide et 7 sont arrivés au stade du relais

2.1. La corticothérapie :

Tableau IV : Les cas traités par la corticothérapie:

Traitement Nombre de patients Pourcentage
Prednisone orale 30 100%
Methyl-prednisolone en IV 23 77%

2.2. Immunosuppresseurs

22 patients dans notre série ont été sujet d’une utilisation d’immunosuppresseur surtout

en cas :
e Atteinte du segment postérieur

Atteinte du segment antérieur avec des facteurs de mauvais pronostic

Corticodépendance

Corticorésistance

Deux médicaments ont été utilisés : -
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e Le cyclophosphamide : est prescrit chez 9 malades en bolus mensuel intraveineux de 750
mg/m2 pendant les 6 premiers mois. Avec un relais par I’Azathioprine : utilisé a la dose

de 2,5 mg/kg/jour.

Tableau V : La prise des immunosuppresseurs dans notre série

Immunosuppresseur Nombre de patients Pourcentage
Cyclophosphamide 15 50%
Azathioprine 7 23%
3. Traitement chirurgical :

La chirurgie est préconisée pour le traitement des complications oculaires de la maladie

de Behcet telles que la cataracte ou le glaucome.

La chirurgie de la cataracte par phaco-émulsification avec mise en place d’un implant

intraoculaire est la technique de choix indiquée chez 6 cas dans notre série.
La chirurgie vitréo-rétinienne était indiquée chez4 cas.

La photocoagulation au laser est indiquée pour la vascularite rétinienne occlusive avec de
vastes zones de non-perfusion capillaire, surtout en présence de néovascularisationprépapillaire,

prérétinienne ou irienne associée réalisée dans 2 cas.

4. Traitement des autres manifestations :

Le traitement dépend du type de I’atteinte et de sa sévérité.
Plusieurs protocoles ont été instaurés pour traiter divers manifestations extra-oculaires.

e La colchicine a été administrée chez tous nos malades, pour couvrir le traitement

I’atteinte cutanéo-muqueuse et I’atteinte articulaire quand elle est présente.

e Les AINS sont indiqués en cas de poussée articulaire. lls étaient préconisés chez 2

patients.
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e L’anticoagulation curative est indiquée dans les thromboses veineuses aprés évaluation
du risque hémorragique et vérification d’éventuelles lésions anévrysmales artérielles.

L’anticoagulation par AVK a été indiquée chez 4 patients.

VIl. Evolution :

L’évolution était défavorable chez 20 patients soit 67% des cas, favorable chez 33% des

cas soit 10 patients.

L'évolution sous traitement

m Défavorable = Favorable

0%

Figure 27 : Evolution des patients sous traitement.
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1. Présence de poussées :

Une poussée ophtalmologique a été notée chez12 patients (40%) et le nombre moyen de

rechutes était de 2 avec des extrémes allant de une a 4 sur une période de 12 mois.

La présence de poussées

m Absence de poussées

m Présence de poussées

60%

Figure 28 : La présence de poussées dans notre série

Le nombre de poussées décrits dans notre série

0 I I I -

1 poussée 2 poussées 3 poussées 4 poussées

w

N

[

Figure 29 : Le nombre de poussées décrits dans notre série
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2. AV apreés traitement

Un contréle continu de I'acuité visuelle se faisant par les ophtalmologues au cours des

consultations, objectivant une moyenne d’AV allant de :

Acuité visuelle aprées traitement
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<1/10 1/10-5/10 >5/10
Figure 30 : Acuité visuelle aprés traitement

3. Complications ophtalmologiques :

L’examen ophtalmologique des 20 patients ayant une évolution défavorable lors des
consultations ultérieures soit a 3 mois ou 6 mois a objectivé les complications suivantes :

e La cataracte ou les synéchies irido-cristaliennes étaient décrites chez 3 patients soit 15 %
des cas.

e L’atrophie chorio-rétinienne, le décollement séreux de la rétine décrits chez 2 patients
soit 10% des cas.

e La dégénerescence maculaire, ’hémorragie intra-vitréenne, la rubéose irienne , le trou
maculaire, I'ischémie rétinienne, le glaucome ou la cécité bilatérale étaient décrits chez

1seul cas soit 5% des cas.
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Types de complications

Ischémie rétinienne

Trou maculaire

Cécité bilatérale

Rubéose irienne
Hémorragie intra vitréenne
Dégénérescence maculaire
DSR

Cataracte
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Atrophie chorio-rétinienne
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Figure 31 : Le type des complications ophtalmologiques.
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VIIl. Etude analytigue des facteurs pronostiques de [I’atteinte

ophtalmigue :

Les données comparatives des 2 sous-populations des patients ayant évolué de facon

favorable et défavorable ont été représentées sur les tableaux ci —dessous :

L’atteinte ophtalmologique inaugurale ou récente dans les 2 ans suivant le diagnostic de

la maladie de behcet expose a un risque d’évolution défavorable avec une p value = 0.04.

Cliniquement, la localisation intermédiaire et postérieure de ['uvéite ainsi que la
vascularite rétinienne étaient significativement associés a une évolution défavorable avec des p

value de 0,03.

Les patients avec une acuité visuelle inf a 1/10 ou présentant une atteinte cutanée en
dehors des aphtose ou d’autres complications systémiques notamment TE veineuses, les AVC et

I’entérobehcet comme forme digestive étaient plus a risque d’évolution défavorable.

Sur le plan évolutif, la présence de plus qu’une pousssée était détérminé comme facteur

de mauvais pronostic avec une p value = 0,018.

La comparaison des 2 sous-populations a objectivé que I'augmentation des marqueurs

d’inflammation tel que la VS et la CRP est un marqueur de mauvais pronostic .

Tableau VI : Facteurs pronostiques de I’atteinte ophtalmique :

Variables Evolution défavorable p

A <35ans 10/2

Age 0,114
>35ans 10/8
Masculin 13/7

Sexe 0,784
Féminin 7/3
>ou=3 mois 15/5

Délai de consultation 0,171
<3 mois 5/5
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Délai entre I'apparition de I'atteinte Inaugurale ou 17/5
ophtalmologique et la maladie de délai <2ans 0,041
Behcet Délai >2ans 3/5
Atteinte cutanée en dehors des Oui 13/2
0,020
aphtoses Non 7/8
HTA
20/9 0,150
Diabéte
20/9 0,150
Tabac
Présence d’ATCDs - 17/8 0,720
Ethylisme
13/10 0,301
Cas similaire dans
0/1 0,150
la famille
Uvéite antérieure
6/7
Uvéite
Uvéite non antérieure 0,037
intermédiaire ou
14/3
postérieure
Présente 7/0
Vascularite rétinienne 0,033
Absente 13/10
Oui 11/1
AV initiale<1/10&me 0,018
Non 9/9
Bilatéralité - 14/4 0,114
Présent 11/6
Tyndall 0,794
Absent 9/4
Présence de poussées Oui 11/1
0,018
>ou=1 Non 9/9
Oui 15/4
Progression > 3mois 0,061
Non 7/9
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Oui 8/1
Hyalite 0,091
Non 12/9
Présence d’autres complications Oui
systémiques 4/1
0,015
(Thrombo-embolique Non 6/19
veineux,AVC,EntéroBehcet)
Accélérée 17/5
VS 0,041
Normale 3/5
Elevée 14/3
CRP 0,037
Normale 6/7
HLABS1 Positif 1/2 0,197
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Discussion
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l. Définition :

La maladie de Behcet est une des vascularites primitives non nécrosantes[3], qui évolue

par poussées entrecoupées de rémissions, caractérisée cliniquement par:
e Des aphtoses orales et génitales,
e Des lésions cutanées (pseudo-folliculite nécrotique, érythéme noueux),

e Des manifestations systémiques: oculaires (uvéite, vascularite rétinienne), neurologiques
(encéphalomyélite, méningite, hypertension intracranienne), articulaires et vasculaires

(thromboses, anévrysmes).

Le substratum anatomique commun a ces différentes attei ntes est une vascularite
capable de toucher tous les vaisseaux, quels que soit leur nature et leur calibre, avec néanmoins

une prédominance pour l'atteinte veineuse[3]

Les manifestations oculaires dans la maladie de Behcet sont particulierement fréquentes
et potentiellement graves puisqu’elles peuvent mener a la cécité  .L’uvé ite est la manifestation
oculaire de loin la plus fré quente et la plus typique. [4]alors que I'atteinte du segment postérieur
peut retrouver, une hyalite, des vascularites rétiniennes essentiellement veineuses et souvent

occlusives, un cedeme maculaire et des foyers de nécroses rétiniennes.[5]
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II. Historique :

La premiére description de ce que nous appelons a I’heure actuelle la maladie de Behcet a
probablement été faite par Hippocrate il y a 2500 ans, qui, dans son ceuvre «Epidemion»
(38me livre), décrit une maladie endémique en Asie mineure, caractérisée par «des ulcérations
aphteuses», des «défluxions des parties génitales» et une «atteinte ophtalmique aqueuse de
caractére chronique faisant perdre la vue a de nombreuses personnes».[6] Il n’y eu plus ensuite
de description de cette maladie dans la littérature médicale jusqu’au 20¢me siecle ou Huluci
Behcet, dermatologue turc, qui donna son nom a cette affection, décrivit en 1937 la classique

triade comportant hypopion, aphtose buccale et génitale.[7]

Lors du Symposium d’Istanbul (1977), il a été décidé de créer un groupe d’étude
international sur la maladie de Behcet dont I'objectif était de maintenir les communications et de
contribuer a la recherche multicentrique. Mais par la suite beaucoup d’auteurs se sont intéressés

a la maladie et ont consacré leurs temps a plusieurs recherches et congrés internationaux.

Figure 32 : Né le 20 février 1889 a Istanbul et mort le 8 mars 1948, est un dermatologue et

scientifigue turc. Il a décrit la maladie de Behcet [7]
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ll. Epidémiologie :

1. Répartition géographique :

La distribution géographique de la maladie de Behcet est particuliére, puisqu’on la
rencontre surtout le long de la Route de la Soie, entre I’Asie de I'Est et les pays du bassin

méditerranéen. [8]

Mais cette distribution a tendance a se modifier pour deux raisons majeures qui sont les
suivantes : la migration des habitants des pays de faible prévalence vers ceux de prévalence

élevée et la meilleure compréhension de la maladie qui a permis un diagnostic plus facile.[9]

Au Maroc, les différentes séries étudiées ont montré une prédominance de I'origine

coOtiere des malades : 60 a 64% dont 93% émanent de la région du nord[10].

En fait , la méconnaissance de la maladie de Behcet , la sous médicalisation des
populations rurales, le manque de recueil d’informations systématiques a I’échelle nationale sont
des éléments qui entravent la constitution de données épidémiologiques fiables quand a la

fréquence de la maladie de Behcet dans les différentes régions du Maroc.

-

Indian Ocean

Figure 33 : Carte géographigue montrant le tracéde la route de la soie entre I’Asie et le

méditerranée.
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2. Prévalence :

Une prévalence de 20 a 420 sujets/100 000 habitants en Turquie, [11]. A I'inverse, la
maladie de Behcet est moins fréquente en Europe et aux états unis (3,8/100000 en lItalie [12],
1,5a 15,9 en Europe du Sud et 0,3a 4,9 en Europe du Nord). Des données sur la MB en
Amérique du Nord et Sud, aux Antilles et chez des sujets originaires d’Afrique sub-saharienne
suggérent que la distribution géographique de la MB est plus large que celle circonscrite a la

route de la soie [8]

La maladie de Behcet se développe en général a I’age adulte et est rare pendant I’enfance.
A l'est du bassin méditerranéen, cette affection touche plus souvent les hommes que les
femmes, au contraire de ce qui est observé en Asie[13]. La fré quence de I'atteinte oculaire est
variable selon les é tudes , oscillant entre 40 et 70%[14,15]. La maladie de Behcet est la plus
importante cause d’uvé ite en Turquie , avec un taux de 30%. La fré quence de la maladie de
Behcet comme cause d’uvé ite dans d’autres régions du monde se présente comme suit : 20% au
Japon, 18% a Taiwan 15% en Israé | 12% en Tunisie, 6,5% en Arabie Saoudite, 4% en Australie, 3%

en Chine, 0,5—7% en Europe, et 0,1—4% aux E tats-Unis [[16],[17]].
3. Incidence :

L’incidence de la maladie de Behcet reste I'un des points inconnus a propos de la maladie
ceci est expliqué par la difficulté de préciser le début de I'affection. Le délai diagnostic de la
maladie est long et peut entrainer des imprécisions dans les mesures d’incidence. Les rares
études concernant lI'incidence annuelle de la maladie de Behcet ont abouti a des résultats qui

variaient entre 0,2[12,18], 0.46[19] et 0,9/100 000 habitants. [20]
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IV. Physiopathologie :

Bien que I’étiologie de la MB soit encore incertaine, on croit que la maladie est
multifactorielle, avec plusieurs facteurs interagissant entre eux pour s’attaquer a un organisme

génétiquement prédisposé.[21]

Les progrés de la génétique et de I'immunologie ont mené a une meilleure

compréhension de I'immunopathogeneése de la MB.

e L’allele HLA-B 51[22], HLA-B26 [23]et les variantes du locus IL-10 et du locus IL-23-IL-

12RB2[24] sont les facteurs génétiques connus les plus étroitement associés a la MB.

e Une mutation du facteur V de Leiden est suspectée comme étant existante pour expliquer

la fréquence des maladies thrombotiques veineuse dans la maladie de Behcet [25]

e Les facteurs déclenchants comprennent les infections bactériennes a streptocoque,
Helicobacter pylori et mycoplasme ou les infections virales a HSV1, EBV, le virus
d’hépatite, CMV [26] et les autoantigénes anormaux (comme les HSP, I'antigéne S et

I’IRBP)[27].

Par la suite, les systémes immunitaires innés et adaptatifs sont activés par ces facteurs
déclencheurs, entrainant la production de nombreuses cytokines et chimiokines pour neutraliser

les antigénes et les autoantigénes.

Dans le systéme immunitaire inné, les cellules NK, les cellules y & T et les
neutrophiles[28] sont les cellules primaires impliquées dans la pathogénése de la MB via un KIR
(NKBT1) qui se lie aux séquences moléculaires présentes dans I’HLA. B51 et pourrait entrainer un

défaut de leur activité..

Les cellules NK jouent non seulement un rble cytotoxique dans les cellules infectées et les
cellules tumorales, mais régulent également la fonction d’autres cellules immunitaires, y compris

les cellules DC et T, par la sécrétion de cytokines[29].
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Genetic susceptibility

=t
EE

Tl —, IN-y TNF-a Inflammato
& 'be}_) IL-12 IL-2 I 4

3R-IL12RB2 / .
q F (S : lesions
: (Other genes Thi
| HLA-A26 I & y /
&
2
k / ) Inflammatory
IL-17A IL-17F IL-21 4 .
S ROR 7t autoimmune
& A . N/ T L2 TNF-a | -
| = /MHCI TCR . BN A o b s esions
}a v / P
7 A S e \ ] / Th17
- W 3 b A e
— e, ) = 7 a g
— Naive CD4™ T cell \ N A
T APC [ (aHR ) — IL-13 IL-22 Mucocutaneous

lesions

\ & Th22
<

Proinflammatory —— IL-10 IL-35 | Immunosuppressive
cytokines A 4 effect

Treg

Figure 34 : Le role des lymphocytes T et les cytokines dans la pathogénie de la maladie de

Behcet : qui illustre I'implication des cytokines produites par les cellules T dans la pathogenése

des Iésions décrites au cours de la maladie de Behcet.

La MB se caractérise par une thrombose veineuse, des anévrismes et des occlusions.
L’analyse histopathologique a montré que les artéres et les veines sont infiltrées par des
neutrophiles et des lymphocytes, ce qui entraine un dysfonctionnement endothélial vasculaire.
Le dysfonctionnement endothélial et I'inflammation vasculaire neutrophile sont des facteurs clés
de la thrombose chez les patients atteints de la MB. Les cellules T CD4+, y compris les cellules
Th1, Th2, Th17, Th22,nd Treg, et les cytokines apparentées dans le systéme immunitaire
adaptatif jouent un réle clé dans la pathogénese de la MB, et les cytokines jouent sans aucun

doute un roéle vital dans I'initiation et la perpétuation de la MB.[30]
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V. Rappel anatomo-physiologique de I’ceil :

L’ceil est destiné a la réception des influx visuels. Observatoire avancé du cerveau, il est

constitué d’une enveloppe, le bulbe de I'eeil, renfermant des structures transparentes

Corps ciliaire k e ' Choroide

. . Nerf
Pupitie optique (1)
Segment
antérieur
Cristallin
Sinus veineux A
de lasclére y | Artére t veine
c - 4 centrales de la rétine
'?tr%s " Tache aveugle

\“--_ ,-"'/l. [disque du nerl optique)

Figure 35 : Anatomie microscopique de I’ceil

1. Bulbe de I'ceil

Il est formé de deux segments de sphére accolés et de diameétres tres différents : le
segment cornéal, antérieur, de petit rayon, est transparent et le segment scléral, postérieur, de

grand rayon, est opaque.

2. Tunique fibreuse

Elle comprend : la sclére et la cornée unies par le limbe de la cornée.

2.1. Lasclere[31]

C’est une membrane résistante, épaisse, inextensible et opaque.

Elle présente les insertions des muscles moteurs de I'eil, de nombreux orifices

vasculaireset en arriére, la lame criblée, passage du nerf optique.
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2.2. Lacornée [32]

C’est un hublot transparent , enchassé dans la sclere dont la principale caractéristique
estl'absence de vascularisation, elle se nourrit a partir du limbe, du film lacrymal et de I'humeur

aqueuse.
e Formée d’avant en arriére par :

o I’épithélium antérieur de la cornée ;

La limitante antérieure, couche condensée la plus superficielle du stroma ;

— La substance propre de la cornée, qui représente 90% de celle-ci. Elle contient

des leucocytes assurant une protection contre I'infection ;

— La lame limitante postérieure. Son épaississementpériphérique constitue

I’anneau scléral.

— L’endothélium de la chambre antérieure.

Membrane de Bowm
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3. La tunique vasculaire ou l'uvée :

Elle assure la nutrition de I’eeil, le maintien de la pression et la température constantedes

liquides intraoculaires. On distingue d’arriére en avant : la choroide, le corps ciliaire et I'iris.

Elle est souvent intéressée dans les affections du systéme circulatoire.

3.1. Lachoroide[31]

C’est une véritable éponge vasculaire constituant les cing sixiémes de la tunique
vasculaire.Elle est composée de nombreuses cellules pigmentées et d'éléments vasculo-nerveux.

Elle s'étend de la papille optique jusqu'aux corps ciliaires.

A son niveau vont cheminer les artéres ciliaires postérieures longues et courtes, les

veines vortiqueuses et les nerfs ciliaires

3.2. Les corps ciliaires :[31]

Situé entre I’iris et la choroide, il forme un anneau aplati, triangulaire sur une coupe
Transversale.

C’est le muscle de I'accommodation. Il tire le corps ciliaire en avant et détend les fibres

zonulaires, entrainant le bombement de la face antérieure du cristallin (pour la vision depreés).

Les vaisseaux sont particulierement nombreux et pelotonnés au niveau des proces

ciliaires.
3.3. L'iris[31]
C’est un diaphragme vertical , circulaire, qui regle I’entrée de la lumiere dans I’ceil . Son

centre est percé d’un orifice , la pupille.ll est séparé de la cornée en avant par I’ang le irido -

cornéen et en arriére du vitré par I’angle irido-ciliaire (chambre postérieure).

La vascularisation de I'iris est assurée par des artéres radiaires issues du grand cercle

artériel de I’iris. Les veines symétriques rejoignent les veines ciliaires et choroidiennes.
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3.4. L’angle iridocornéen[33]

L’angle iridocornéen est issu de la réunion de quatre structures oculaires indissociables :
la cornée et la sclere en avant, I'iris et le corps ciliaire en arriére. Cette association anatomique

lui confére son importance physiopathologique, en particulier son réle dans :
e L’excrétion de I’humeur aqueuse

e Ses variantes anatomiques, physiologiques ou pathologiques.

Septum =cleral

Biseau scléral Cornee

Annean de
il Schwalbe
y ",‘_ Traherulum

Ramure sclerale

Conj onctive /

Couttiere

Bande ciliaire

Racine de
I"iris

sclerale

Eperon
seliral

Musele
ciliaire

Figure 36 : Structure de I'angle irido cornéen

4, Tunique interne ou rétine[34]

La rétine est une fine membrane tapissant la surface interne du globe. C’est est un tissu

neurosensoriel, Il est capable de capter les rayons lumineux et de transmettre les informations
visuelles au systéme nerveux central.

Issue des neuroblastes, c’est une structure nerveuse constituée de neurones et de
cellules gliales.

Elle est caractérisée par la présence de cellules hautement spécialisées, les

photorécepteurs qui réagissent aux signaux lumineux.
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Sa double vascularisation est fournie par un systeme artériel propre, issu de l'artere

centrale de la rétine et par un apport de voisinage situé au niveau de la choriocapillaire.

5. Structures intra-bulbaires

Ces structures parfaitement transparentes comprennent, d’avant en arriére, les chambres

de I'eeil, le cristallin et le corps vitré.

5.1. Les chambres de I'eil [31]

L’iris cloisonne partiellement le segment antérieur de I’eil en deux chambres :

La chambre antérieure du bulbe, spacieuse, est comprise entre : en avant, la cornée et le

limbe scléro-cornéen, en arriere, I'iris et le cristallin.

La chambre postérieure du bulbe, exigug, est limitée par : I'iris, en avant, le corps ciliaire,

en périphérie, la zonula et le cristallin, en arriére.

5.2. Lecristallin [1]

C'est une lentille biconvexe aplatie en avant , dont les faces antérieure et postérieure se

réunissent a léquateur. Il est avasculaire, non innervé et transparent

A. couronne ciliaire

. orbiculus ciliaire

. rétine (partie ciliaire) 2. m. ciliaire
. iris

. noyau du cristallin

. fibres du cristallin

. capsule du cristallin

. rayons du cristallin

. sclere

0O NO VT A~ W =W

9. choroide

10. rétine (partie optique) 11. oraserrata
12. proces ciliaire

13. fibres zonulaires

14. Plis ciliaires

Figure 37 : Corps ciliaire cristallin
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5.3. Le corps vitrée[35]

C'est un tissu conjonctif spécialisé qui est le support des tissus intraoculaires
Il constitue les 4/5 du volume oculaire, Il intervient dans le maintien de la pression intra-

oculaire. Il est :
e Avasculaire dés la naissance.
e Le site d’échanges importants avec les structures avoisinantes.

e D’une grande richesse en eau (99%) et transparent.

6. Les voies visuelles :[36]

Les voies optiques permettant la transmission des impressions lumineuses ré tiniennes

aux centres corticaux de la vision, ils comprennent :
e Le nerf optique
e Le chiasma optique
e Bandelettes optiques
e Corps genouillé e externe
e Les radiations optiques

e Cortex visuel

6.1. Le nerf optique :

e La seconde paire cra nienne ou nerf optique est le Ter segment des axones des cellules

ganglionnaires qui vont de la ré tine au corps géniculé latéral

e Le nerf optique commence a la papille optique et se termine a I’angle antérieure du

chiasma.
e Il est oblique en arrie re et en dedans, il pré sente3 portions :
o Portion intra orbitaire se divise en 2 parties :

—  Partie intraoculaire (ré tro-laminaire).
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—  Partie orbitaire : ala forme d’un S allongé , constitue I'axe du c6 nemusculo -

aponé vrotique
o Portion intra canalaire : situé dans le canal optique

o Portion intra cra nienne : situé dans I’étage moyen de la base du crane se continue

avec le chiasma (angle anté ro-externe).

e Ces deux parties rec oivent des branches de I'artére ophtalmique.

6.2. Chiasma optique :

Les 2 nerfs optiques se ré unissent au niveau d’une bandelette blanche quadrilatére , le

chiasma aux angles posté rieures du quel naissent les bandelettes optiques.

6.3. Bandelettes optiques

Continuant I'angle posté rieur du chiasma elle forme un cordon blanc, aplatllong de 3 cm.
qui se porte en dehors et en arrié re, contourne le pé donculecérébral, et se termine dans le corps

genouillé externe

6.4. Radiations optiques

Elles correspondent a une large lame de substance blanche étendue des ganglions

gé niculéslatéraux au cortex occipital

Elles sont formé es par les axones des cellules thalamo -corticales dont le corps cellulaire

est situé au niveau de la substance grise des ganglions gé niculéslatéraux

6.5. Cortex visuel :

Le cortex visuel correspond aux territoires de ré ception et d’intégration des phénomenes

visuels. Il est situé au niveau du lobe occipital Il comprend :

e L’aire strié¢ e : C’est I'aire 17 de Brodmann, appelé eégalement cortex visuel primaire . |l

correspond a I’'aire de projection des radiations optiques.

e Des aires d’inté gration et de réponses motrices : Ce sont les aires pré —strié es ou aire 18

de Brodmann et aires para-strié es ou aire19 de Brodmann.
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7. Les annexes :
7.1. L’orbite osseuse :

C’est une pyramide quadrangulaire, au nombre de 2, située entre le massif facial en bas

et le crane en haut. Elle présente 2 orifices : le trou optique et la fente sphénoidale.

7.2. Les paupieres :[37]

La paupie re e st une structure cutané o -musculomembraneuse en continuité avec les

té guments de la face et recouvre la face antérieure de I'ceil.
Les paupie resrichement vascularisées et innervéesrépondent a une triple fonction :
e Deprotectionduglobe
e Dedrainagelacrymal
e D’expression mimique

Il existe deux paupié res: supé rieure et inférieure qui limitent la fente palpébrale

7.3. Les muscles oculomoteurs :[38]

Six muscles oculomoteurs permettent la mobilisation du bulbe de I'eeil dans les

diffé rentes directions duregard :
e 04 Muscles droits : mé dial supé rieur, laté ral et inférieur.
e 02 Muscles obliques : supé rieur et inférieur.

Ils sont innervé s par3 des paires cra niennes: lll et IV et VI.
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Muscles droits

Muscles obliques

Figure 38 : Muscles du bulbe de I’ceil (vue mé dic-anté rosupérieu)

7.4. Le systéme lacrymal [39]

Il est formé de plusieurs organes qui permettent la formation des larmes , leur ré partition

sur la surface anté rieure de I'ceil et leur évacuation, comporte :
e L'appareil lacrymal sé créteur: glande lacrymale principale et accessoires.

e L'appareil lacrymal excré teur: les voies de drainage.

7.5. La conjonctive :[40]

La conjonctive est une membrane muqueuse richement vascularisé e qui couvre la surface

anté rieure du globe oculaire et la face postérieure des paupieressupérieures et inférieures.

Elle est responsable de la sé crétion du muc us, qui est essentiel pour la stabilité dufilm
lacrymal et la transparence corné enne et contient des cellules immunocompétentes capables

d’initier et de participer a la réaction inflammatoire
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8. Vascularisation et innervation :

8.1. Vascularisation artérielle :

a. Axe principal : I’artére ophtalmique

C’est une branche de la carotide interne. Son émergence se fait de la carotide interne a la
face antéro-médiale juste apres son émergence de la loge caverneuse. Formée de 3 segments:
Intra cranien, intra—canalaire, intra-orbitaire. elle se termine en perforant le septum orbitaire au
niveau de I'angle supéro-interne de I'orbite, 10 mm au-dessus du tendon canthal médial. Elle

donne plusieurs branches :
e Une artere angulaire ;
e Des branches frontales;
e Des branches collatérales : Elles sont trés nombreuses (10 a 19).

e Les artéres a destinée optique; Les artéres a destinée annexielles

b. L’artére centrale de la rétine.

c. Les artéres ciliaires postérieures.

8.2. Vascularisation veineuse :

Le retour veineux est assuré par 3 veines: la veine ophtalmique supérieure, la veine
inférieure et la veine moyenne. Elles vont drainer le sang vers le sinus caverneux et il y aura

aussi un drainage péri-orbitaire assuré par la veine angulaire.

e La veine ophtalmique supérieure :
e Laveine ophtalmique moyenne
e La veine ophtalmique inférieure
e Laveine angulaire
8.3. Innervation :
Se fait par le nerf optique (ll), le nerf oculomoteur (lll), le nerf trochléaire (IV), le nerf

abducens (VI) et les nerfs autonomes.
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VI. Diagnostic

1. Diagnostic positif

Le diagnostic de la maladie de Behcet repose sur des critéres cliniques. il n’existe aucun

critére biologique pour poser le diagnostic. Pour cette raison, différentes classifications ont été

créés au cours des 9 dernieres décennies[41]

Tableau VII : Liste des différentes classifications établies sur la maladie de Behcet [42]

Année des
- Nom de la classification Ou auteur des classifications
1946 H. O. Curth
1969 J. Hewitt et al
1969 R. M. Mason et C.G. Barnes
1971 Révision de la classification de J. Hewitt de 1969 par J. Hewitt et al.
1972 Critéres japonais.
1974 A. Hubault et M. Hamza
1974 J. D. O’Duffy
1980 S. P. Chen et X-Q. Zhang
1986 N. Dilsen et al.
1988 Révision de la classification japonaise de 1972 par Y. Mizushima.
1990 Les criteres de I'International Study Group
1993 Critéres iraniens.
1993 Classification Tree créée par : F. Davatchi, F. Shahram, M. Akbarian et
al.
2000 Ré vision de la classification de 1986 par N. Dilsen.
2003 Criteres coréens créés par : H. K. Chang et S. Y. Kim
2006 International Criteria for Beh¢ et’s Disease
2014 Revised International Criteria for Behc¢ et’s Disease
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Toutes ces classifications ont en commun l'importance des ulcérations orales mais ces
dernieres a elles seules ne permettent pas de différencier la maladie de Behcet de pleins d’autres
pathologies. En 1990 un groupe de scientifiques ont formé I'ISG (International Study group) et

ont défini la maladie de Behcet par la présence d’un ensemble de critéres diagnostiques.

Ces criteres nécessitent la présence d 'une aphtose orale récurrente (au moins trois crises
sur une période de 1 an) associée a au moins deux autres critéres parmi les suivants : aphtose
génitale récurrente, uvéite ou vascularite rétinienne, érythéme noueux, pseudo folliculite, lésions
papulopustuleuses acnéiformes (en dehors de la période pubertaire et de toute corticothérapie ),

et hypersensibilité aux points de ponction (test de pathergie). [43]

Tableau VIII : Critéeres de diagnostic de la maladie de Behcet suggérés par le groupe d'étude

international sur la maladie de Behcet en 1990

Criteres Commentaires
Ulcération orale récurrente Aphte mineur, majeur ou herpétiforme observé par un médecin
Plus 2 des criteres suivants : ou le patient survenant au moins 3 fois/an
Ulcération génitale récurrente Ulcération ou cicatrice observée par le patient ou le médecin

Uvéite antérieure, postérieure ou vascularite rétinienne
Lésions oculaires

observée par un ophtalmologiste

Erythéme noueux, pseudo folliculite, Iésions papulopustuleuses
Lésions cutanées
ou nodules acnéiformes observés par un médecin, en post-

puberté chez des patients ne recevant pas de corticostéroides.

Test de pathergie positif Recherché par une aiguille20G et lu pas un médecin entre la 24

et 48 @ me heure

Le diagnostic est établi si >ou = 3 criteres positifs

Ces criteres ont été révisés en 2013 et de nouveaux criteres ont été établis afin de définir

un score ayant une meilleure sensibilité et une bonne spécificité pour le diagnostic.
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Ainsi, les aphtoses oculaires, buccales et génitales sont cotées 2 points, tandis que les

atteintes cutanées, vasculaires et du systeme nerveux central sont cotées 1 point.

Le test pathergique est facultatif et ne compte que pour 1 point. Des scores > 4 sont en

faveur d'une maladie de Behcet

Tableau IX : Nouveaux critéres internationaux de la maladie de Behcet [44]

Signes cliniques : Points
Atteinte oculaire 2
Aphtose génitale 2
Aphtose buccale 2
Lésion cutanée typique 1
Manifestation neurologique 1
Manifestation vasculaire 1
test de pathergie positif 1

Un score >ou= 4 est en faveur du diagnostic

1.1. Manifestations oculaires

L’atteint oculaire est I'une des principales manifestations de la maladie de Behcet et la
principale cause de morbidité par le risque de cécité.[45] Elle constitue une épreuve diagnostique

par la multitude des diagnostics différentiels mais certains critéres la rendentplutét unique.

Généralement, le processus oculaire inflammatoire initial est antérieur et unilatéral et a
tendance a impliquer le segment postérieur de I’eeil et a devenir bilatéral plus tard[46] et donc la
manifestation la plus fréquente est l'uvéite antérieure [47] mais I'atteinte la plus grave reste

I'uvéite postérieure[438].
a. Histopathologie :

La [ésion histopathologique de base au niveau oculaire est une péri-vascularite occlusive

nécrotique non granulomateuse suite a une infiltration chronique par les LT et des PNN.
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Le taux de TNFalpha, interleukine 1b et 8 sont élevées. Leurs roles consistent en une
activation polyclonale des LB avec formation des complexes immuns. Ainsi en phase aigue
I’infiltration est essentiellement leucocytoclasique associée a une nécrose fibrinoide alors qu’en
période de rémission, I'infiltrat devient lymphoide.[49]

b. L’examen clinigue ophtalmologique :

b.1. L’acuité visuelle :

Elle doit étre mesurée de loin et de prés, sans et avec correction, I'uvéite entraine souvent

une BAV sauf dans l'uvéite intermédiaire ou elle peut étre conservée.

b.2. Le tonus oculaire

Le tonus oculaire doit & treévalué devant toute uvéite

La pression intra oculaire est habituellement abaissé e, en rapport avec ladiminutionde la

production de I’humeur aqueuse par le corps ciliaire, secondaire a I'inflammation

Cependant, I’hypertonie oculaire peut survenir si le trabé culum est inflammatoire, s’il est
obstrué par des débris cellulaires ou modifié par le traitement corticoide prolongé ou encore s’il

est recouvert par 'iris, c’est-a-dire par un iris bombé ou par des synéchiesantérieures

b.3. L’examen des annexes :

L’examen ophtalmologique doit toujours étre débuté par I'’examen des annexes de I'ceil
et de la sclére.

b.4. La conjonctive :

La rougeur oculaire avec injection conjonctivale est fréquente au cours des uvéites
antérieures et des panuvéites. Elle prédomine souvent autour de la cornée formant un cercle
périkératique. Située en profondeur au contact du limbe, elle témoigne de I'inflammation du

corps ciliaire sous-jacent, et ressemblent a des débris inflammatoires opaques.
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D'autres constats du segment antérieur moins fréquents sont les aphtes conjonctivaux,

I'épisclérite, les bouffées de chaleur ciliaire et les injections ciliaires circonférentielles

périlimbales.[16]

Figure 39 : Ulcere conjonctival

b.5. Lacornée :[50]

L’examen de la corné e est un élément important dans I'approche diagnostiqued’une
uvé ite L’analyse des pré cipitésrétrocornéens est un des points essentiels de I’examen . La taille,
la forme, le nombre et la distribution , la couleur et la composition de ces pré cipités doivent

é treétudiés en utilisant différents grossissements de la lampe a fente.

Les pré cipitésrétro —descemé tiques sont constitués de cellules inflammatoires , qui
s'accolent a la face postérieure de la cornée . lls sont surtout abondants au niveau de la moitié
infé rieure de la cornée ou ils adoptent une disposition triangulai re a sommet supérieur . Les
polynuclé aires neutrophiles , qui ont une faible tendance a s ‘agglutiner, fournissent des
pré cipités apparaissant comme un fin pointillé grisatre , tandis que les lymphocytes , cellules
s'agglutinant plus facilement, sont a l'origine de pré cipités se présentant comme des petits amas

blancha tres arrondis et nettement dé limités.

Ces PRD sont souvent observé s dans les uvéitesantérieures , et parfois dans les
uvé itesintermédiaires |lIs peuvent é tre de petite taille « PRD fins » dé finissant I'uvéite non
granulomateuse, ou de grande taille , confluentes en « graisse de mouton » dé terminant 'uvéite

granulomateuse (Figure).
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Figure 40 : Pré cipitésdescemétiguesdisposés en triangle 3ommet supé rieur

b.6. Lachambre antérieure :

En temps normal , la chambre anté rieure est optiquement transparente . Il n’y apas de

cellules pré sentes dans I’HA et la concentration protéique y est faible.

Cependant, lorsqu’un processus inflammatoire rompt les barrié reshémato- aqueuses, le
taux de proté ines et de cellules augmente suffisamment pour que lefaisceau lumineux de la LAF
devienne visible dans la chambre anté rieure. L’inflammation de la chambre anté rieure se traduit
d’une part par le phé nomeéne de Tyndall, qui est le reflet du nombre de cellules anormalement
pré sentes dans la chambre antérieure , d’autre part, par le Flare qui est le reflet du taux de

proté ines dans I’humeur aqueuse

Lorsque le nombre de cellules inflammatoires dans I’humeur aqueuse est tre s important,
celles-ci peuvent sé dimenter dans la partie inférieure de la chambre antérieure et forment «

I’hypopion ».[51]

La présence d'hypopion pourrait indiquer la gravité de l'exacerbation inflammatoire.
Cependant, il disparait sans laisser de séquelles. Elle est observée chez environ 12%[52] des
patients atteints d'atteinte oculaire, soit a I'eeil nu, soit plus fréquemment au biomicroscope ou

au gonioscope[6]
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Figure 41 : Cellules inflammatoire au niveau de la chambre antérieure[53]

Tableau X : Cotation de I’effet tyndall protéique dans la chambre antérieure [54]

Grade Nombre de cellules Flare
0 <1 Non
Trace /0.5+ 1-5 -
1+ 6-15 Discret
2+ 16-25 Modéré
3+ 26-50 Présent
4+ > 50 Intense

b.7. L’iris et pupille :
L’examen de I’iris est une source d’information essentielle dans I’analyse de I'uvé ite . La
pré sence de lésions iriennes nodulaires d’aspect granulomateux permet de classer I'uvéite dans

le groupe des uvé ites granulomateuses.

La structure de l'iris doit é galementétreanalysée, et I’existence de zones d’atrophie doit

é trerecherchée avant la dilatation de la pupille ou sur une semi mydriase limitée.

Parfois cette dilatation pupillaire est difficile voire impossible suite aux syné chies irido -
cristalliniennes (entre I'iris et le cristallin), Lorsqu'elles ne sont localisées que sur des parties de
la pupille, elles sont appelées synéchies partielles et lorsqu'elles entourent 360 ° de la pupille,

elles sont appelées synéchies postérieures totales ou annulaires.
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Les syné chies annulaires et postérieures totales peuvent entrainer la sécclusion

pupillaireavec hypertonie par accumulation de I’humeur aqueuse en arrie re de liris.

Figure 42 : Des photographies a la lampe a fente montrent des dommages structurels au

segment antérieur chez les patients atteints de la maladie de Behcet, notamment une synéchie

postérieure, une synéchie antérieure périphérigue, une chambre antérieure étroite et une

élévation de la PIO (b); et une lentille subluxée mature en raison d'un défaut zonulaire (c)

b.8. Le cristallin :

L’analyse du cristallin dé bute par la recherche des dépots pigmentaires sur lacapsule
anté rieure Ceux-ci sont habituellement disposé sparallelement a la pupille , ou de manié re

circulaire lorsqu’ils refle tent la rupture de synéchies.

Les diffé rentséléments cristalliniens doivent par la suite étreétudiés pour rechercher une
cataracte. En dehors du contexte clinique , il n’est pas possible de certifier I’origine uvé itique o u

cortisonique d’une cataracte sous capsulaire posté rieure

b.9. Le vitré :

L’examen du vitré est essentiel au cours des uvéites intermédiaireH. existe un trouble

diffus du vitré avec phénomeéne de tyndall cellulaire et albumineux. Les signes inflammatoires du
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vitré sous forme de trouble ou de cellules sont les principaux signes inflammatoires de l'atteinte
du segment postérieur indiquant une rupture de la barriere hémato-rétinienne. (Figure n° 42)

Des cellules sont également visibles dans le vitré lors d'une attaque aigué. Tableau XI

Cependant, ils ne sont pas aussi pathognomoniques pour la poussée d'inflammation
qu'ils le sont dans le segment antérieur et persistent généralement longtemps dans de

nombreuses formes différentes et non descriptives.

r

Figure 43 : Les cellules inflammatoire du vitré[55]

Tableau XI : Classification des cellules vitreuses a la lampe a fente [54]

Grade Nombre de cellules Haze
0 <1 Non
Trace/0.5+ 1-5 -
1+ 6-15 Couche de fibres nerveuses brumeuses
2+ 16-25 Disque optique et vaisseaux flous
3+ 26-50 Seul disque visible
4+ > 50 Disque est non visible

L’analyse porte aussi sur la recherche de tractions vitré ennes ,
d’adhé rencesvitréorétiniennespostérieures ou encore de membranes é pirétiniennes susceptibles
d’induire ou d’entretenir un cedé me maculaire cystoide . L’approche clinique de ces points
particuliers qui est plus difficile sur ceil inflammatoire aux structures remanié es a été

transformé e par 'utilisation réente de la tomographie en cohé rence optique.
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Figure 44 : Condensations vitréennes (snowballs) et les engainements vasculaires périphériques

(périphlébites)[56]

c. L’uvéite :
Elle signifie une inflammation de la couche intermédiaire du globe oculaire comprenant la
choroide, le corps ciliaire et I'iris et donc on peut parler selon la standardisation des critéres du

groupe de travail sur la nomenclature des uvéites (Jabs et al., 2005) d’une uvéite antérieure,

moyenne, postérieure ou panuvéite[57]

Les données de I'interrogatoire,l’examen clinique permettent de distinguer différent type
d’uvéite.

c.1. Laclassification chronologigue :

La survenue de l'uvéite peut étre latente ou patente. La durée de l'inflammation peut étre

trés variable avec une évolution parfois torpide et parfois bruyante.
Selon le SUN : [54]
e Uvéite aigué : uvéite soudaine qui disparait en 3 mois.

e Uvéite chronique : uvéite persistante avec rechute moins de 3 mois aprés l'arrét du

traitement.

e Uvéite récurrente : épisodes répétés d'uvéite espacés de périodes inactives non traitées
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c.2. L’uvéite antérieure :

Elle est définie par une inflammation qui se situe au niveau de la partie antérieure du

corps ciliaire et/ou de I'iris. Elle regroupe les iritis, les cyclites antérieures et les iridocyclites.[57]
Elle est trés rarement isolée (5-10%)[5 8]

Les signes fonctionnels sont une rougeur oculaire avec un cercle périkératique, une
douleur oculaire discrete, une baissse de l'acuité visuelle mais souvent modérée. Les signes
irritatifs sont souvent absents d’ou la nécessité d’un examen ophtalmologique systématique au

cours de la maladie de Behcet.

L’intensité de l'uvéite antérieure est appréciée par: le phénoméne de Tyndall, les

précipités rétro-déscemtiques et le flare.

Cette uvéite antérieure peut rétrocéder spontanément laissant des séquelles minimes au
début, mais les poussées récidivantes finissent par entrainer des modifications structurales dans
la chambre antérieure de I'eil, a type de synéchies irido-cristalliniennes,de glaucome ou de

cataracte choroidienne,cette derniére rend impossible la surveillance des lésions postérieure[54]

Figure 45 : Synéchies irido—cristalliniennes

c.3. L’uvéite intermédiaire :

Définie par une inflammation dont le site primitif est le corps vitré; la pars planite,

I’hyalite et la cyclite postérieure en font partie.[57]

Sa fréquence varie de 4 a 7%[59]
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Les signes fonctionnels sont les myodesopsies, qui sont définies par la perception de
mouches volantes, et le flou visuel d'installation progressive, cependant, il existe un grand
nombre de formes asymptomatiques, découvertes a l'occasion d'un examen systématique,

rarement I'uvéite intermédiaire peut étre découverte par la BAV.

L’examen du vitré précise les trois manifestations principales de I’hyalite : cellules

inflammatoires, « tyndall protéique » et parfois remaniements du vitré.

L’évolution est le plus souvent chronique avec des périodes d’exacerbation et de
rémission. Les principales complications, sont:cedéme maculaire et cataracte sous-
capsulairepostérieure,et sont les premiéres causes de baisse d’acuité visuelle dans les uvéites
intermédiaires.Plusrarement,un décollement de rétine,un glaucome secondaire a des synéchies

antérieures périphériques peuvent compliquer I’évolution.[60]

c.4. L’uvéite postérieure :

Une inflammation de la rétine ou de la choroide ou les deux donnant une choriorétinite,
I’atteinte peut étre focalisée ou diffuse, et selon I’étiologie, I'uvéite postérieure peut s’associer a

une vascularite ou a une névrite.

Au cours des uvéites postérieures, il n’existe pas ou peu de rougeur, ni douleur ni
photophobie. Les myodesopsies sont fréquemment décrites, elles augmentent avec les rechutes

et diminuent avec un traitement efficace.

Les vascularites touchent les vaisseaux de tout calibre, et plus particulierement les
veines. Elles sont occlusives, pouvant se compliquer de territoires ischémiques.Elles sont
habituellement bien visibles au fond d’eeil sous forme de manchons blancs entourant des
vaisseaux de calibre irréguliers,dispersés dans tout le fond d’ceil. Des hémorragies peuvent les

accompagner.

Les foyers de rétinites sont blancs,hémorragiques, trés variables en nombre et en surface,

accompagnés d’exsudats blanc jaune.
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Un cedéeme papillaire important et bilatéral doit faire pratiquer une imagerie a la

recherche d’une thrombophlébite cérébrale responsable d’hypertensionintracranienne.

L’cedéeme maculaire conditionne le pronostic visuel a long terme, sa survenue est en

rapport avec une inflammation mal contrélée.

Aprés plusieurs poussées d’uvéite postérieure, I'inflammation disparait laissant une
rétine atrophique,des vaisseaux déshabités, un nerf optique pale, des altérations de I’épithélium
pigmentaire.[61]

c.5. Panuvéite :
La fréquence de l'uvéite totale au cours de la maladie de Behcet varie entre 24 et 70%

[62]. Elle se caractérise par une inflammation sévere des segments antérieur, intermédiaire et

postérieur,sans site prédominant a la réaction inflammatoire

d. Vascularite rétinienne :

La vascularite ré tinienne au cours de la MB est une panvascularite avec a la phase aigué
un infiltrat inflammatoire lymphocytaire envahissant la mé dia et I’adventice ; a un stade tardif,

s’installe une ré action fibreuse cicatricielle importante
Elle est la deuxieme manifestation aprées les uvéites en terme de fréquence.[63]

La VR au cours de maladie de Behcet est wun signe redouté car elle peut évoluer

rapidement vers une cécité.[64]

Les lésions vasculaires rétiniennes sont avant tout des lésions veineuses, la périphlébite
en est la manifestation la plus fréquente.Elle peut siéger aussi bien au poéle postérieur qu’a la
périphérie rétinienne.

L’atteinte artérielle peut s’associer d’emblée aux lésions veineuses. Cependant, elle est

plus rare et sa survenue est plus tardive.
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Sur le fond d’ceil on observe une périphlébite occlusive (la paroi externe des veines est le
site principal de I'inflammation). Cet aspect est constitué par un infiltrat lympho- plasmocytaire,
provenant de la lumiére vasculaire, par rupture de la barriere hémato-rétinienne. Le fond d’ceil
permet de préciser, la topographie, le type de capillographie, les atteintes oculaires associées, et
les complications (cedéme maculaire, occlusion de branches artérielle ou veineuse rétiniennes,
atrophie optique, cataracte, décollement de la rétine, hémorragie intra vitréenne, glaucome

néovasculaire, néovaisseaux ischémiques).

L’angiographie permet de faire le bilan de [I’atteinte rétinienne et de dépister des
anomalies infra cliniques, ainsi elle peut objectiver des fuites de colorant au niveau des
vaisseaux, un cedéme macualire ou des loges d’cedeme rétinien, d’hémorragies ou d’exudats.

Cet examen est donc particulierement utile pour un diagnostic précoce et pour le suivi.[65]
D’autres manifestations peuvent étre retrouvés comme la rétinite et la Choroidite:
e. La rétinite :
Les lésions actives ont des opacités blanchatres avec des frontieres peu claires en raison

d'un cedeme qui devient plus bien défini a mesure que l'inflammation disparait. Peut étre focal,

multifocal, géographique ou diffus.

Figure 46 : La rétinite [66]
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f. Choroidite :

Cela peut sembler différent selon la maladie. Sur la photo, il y a des nodules ronds et
jaunes profondément dans la rétine. Une astuce est que la choroidite ne causera généralement
pas de vitrite a moins qu'il y ait une rétinite associée, ce qui est logique puisque la rétine se situe

entre la choroide et le vitré.

Figure 47 : La choroidite[67]

g. Les occlusions veineuses rétiniennes :

Les occlusions veineuses ré tiniennes sont relativement rares [68] au cours de la maladie
de Behc et (MB), mais elles se distinguent des occlusions veineuses par athé rosclérose par

certaines particularité s cliniques et évolutives.[69]

L’occlusion peut se situer au niveau de la veine centrale de la rétine OVCR ou d’une
branche de la veine centrale OBVC, deux formes exclusives l'une de l'autres : elles se

rencontrent exceptionnellement chez un méme individu. [70]

L’'importance de la perte visuelle est en fonction de I’atteinte capillaire associée de sorte

que I'on distingue trois formes cliniques de présentation et de pronostic différents :

e La forme ischémique, ou I''atteinte fonctionnelle est importante avec une acuité visuelle

souvent inferieur a un deuxiéme.
e Laforme cedémateuse ou I'atteinte visuelle est moins profonde.

e La forme mixte : la plus fréquente, associée des territoires ischémiques et cedémateux.

elle peut s’observer d’emblée ou suite a la conversion d’une forme cedémateuse [71]
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A langiographie a la fluorescéine, il existe le plus souvent un retard du transit du
colorant dans le réseau veineux. Les parois veineuses laissant également diffuser le colorant,
essentiellement dans les courbures veineuses.des zones d’ischémie rétinienne se manifestent
par une absence de perfusion par le colorant[72]

h. La maculopathie :

Les altérations maculaires au cours de la maladie de Behcet sont fréquentes mais non

caractéristiques. Leur survenue conditionne le pronostic visuel.

Le diagnostic clinique et angiographique de ces lésions peut étre géné par I'opacification
des milieux (uvéite, cataracte) ou par les synéchies postérieures. Elles posent essentiellement un

probléme thérapeutique.
La maculopathie est fréquente, observée dans 12 a 50% des cas selon les auteurs[73,74]

Il existe différentes types de maculopathies, passant de I'oedéme maculaire qui est la
manifestation la plus fréquente, le trou maculaire, la maculopathie ischémique et la
néovascularisation rapportées par certains auteurs et certaines vascularites comme la
membranes épirétiniennes.

h.1. L’cedeme maculaire :

L’cedeme maculaire se définit par I’épaississement de la rétine maculaire en rapport avec
I’laccumulation de liquide extracellulaire non compensée par les capacités de résorption, de
I’épithélium pigmentaire, |'autorégulation du débit sanguin (diminution de la pression
hydrostatique) et la compliance tissulaire.La formation des logettes cystoides intra-rétiniennes

définit I’,cedeme maculaire cystoide OMC.[75]

L’examen a la lampe a fente met en évidence un épaississement rétinien qui se traduit

par une perte du reflet fovéolaire et par la présence d’un point jaune sous rétinien en cas d’OMC.

Sur I'angiographie, seule la visualisation de I'accumulation du colorant dans les logettes
centrales donnant I'aspect caractéristique « en pétale de fleur » permet de confirmer la présence

d’OMC.
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OMC se présente en Tomographe par cohérence optique OCT sous forme de lacunes
hypo réactives bien limitées comparables aux logettes angiographiques, associées a un
épaississement rétinien, OCT a l’avantage d’objectiver des décollements séreux rétiniens

infracliniques associés dans certains cas a I’,ecdéme maculaire

Figure 48 : (Edéme maculaire cystoide [75]

h.2. Le trou maculaire :

Le trou maculaire est une complication qui reste rare [76]. Il ré sulte du déplacement

centrifuge des photoré cepteurs a partir dune dé hiscence centrale de la fovéa

Sa physiopathologie est vraisemblablement multifactorielle . Linflammation intra -
oculairelié e a la maladie de Behcet modifie I’interface vitréo -ré tinienne aboutissant a des
tractions vitré o-ré tiniennes et crée une prolifération cellulaire au niveau de la limitante interne

entrdi nant une rétraction de celle-ci puis un trou maculaire.

Figure 49 : Trou maculaire
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e Classification des trous maculaires:

A la classification purement biomicroscopique initiale proposée avec beaucoup
declairvoyance par Gass en 1988 ont succédé les classifications OCT proposées par Alain
Gaudric en 1999 puis par l’International Vitreomacular Traction Study Group (IVTSG). La
classification de Gaudric en «stades » est assez facile a utiliser en pratique quotidienne,

notamment pour I’analyse des trous maculaires.[77]

Dans la classification de Gaudric, au stade | de trou maculaire, il n'y a pas encore de trou
maculaire de pleine épaisseur constitué, mais une « menace de trou maculaire » par traction
vitréomaculaire. Selon I'importance de cette traction a I’OCT, le stade | est divisé en stade IA et
IB. Au stade IA, la hyaloide postérieure reste attachée a la région maculaire ou elle prend un
aspect hyper-réflectif. La fovéa en regard est surélevée et microkystique ; le kyste fovéolaire
reste limité a la rétine interne et la rétine externe est intacte ou de simples micro-altérations des
segments externes peuvent étre présentes. Au stade IB, le toit du kyste maculaire en regard de la
traction est toujours présent, mais le kyste est associé a une ouverture franche des couches

externes de la rétine et I’acuité visuelle chute.

Les stades ll, lll et IV correspondent a des trous maculaires de pleine épaisseur. Au
stade Il, la coupe OCT montre la rupture du toit du kyste, avec une adhérence toujours présente
de la hyaloide postérieure sur le bord du trou. Les bords du trou maculaire sont épaissis avec

des kystes hyporéflectifs.

Au stade lll, la hyaloide postérieure est détachée des bords du trou maculaire réalisant un
aspect d’opercule. Le vitré n’est pas encore détaché de la papille. Enfin, au stade 1V, la hyaloide
postérieure est completement détachée de la région maculaire et du nerf optique. Au fond d’ceil,

I’lanneau de Weiss peut étre visible.

A noter qu’un stade «0» de trou maculaire est également décrit et désigne les

adhérences vitréomaculaires.[78]
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Figure 50 : Classification OCT des trous maculaires en stades[79]

h.3. Membranes épi-rétiniennes maculaires :[80]

Les membranes épi-rétiniennes maculaires sont des proliférations cellulaires non
vasculaires, bénignes d’évolution autolimitée avec un épicentre contractile maculaire ou

paramaculaire et s’étendant habituellement peu au dela du pole postérieur.

Les MEM peuvent provoquer un syndrome fonctionnel maculaire plus ou moins marqué

associant une baisse de I'acuité visuelle, des myodésopsies et un scotome central relatif.

Le diagnostic des MEM est essentiellement bio microscopique ; la lampe a fente permet

de bien mettre en évidence de reflet brillant de la membrane.

i. Manifestations neuro-ophtalmologigues :

i.1. Atteinte des paires craniennes :

Les atteintes rapportées dans le cadre d’un neuro-Behcet sont a type de paralysie

oculomotrice et d’ophtalmoplégie internucléaire [81,82]

i.2. Neuropathie optique :

Les neuropathies optiques sont des affections des fibres du nerf optique survenant suite

a une altération du flux axoplasmatique
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L'inflammation du nerf optique peut persister entre les épisodes inflammatoires. Il s’agit
généralement d’une neuropathie optique évoluant sur un mode chronique vers I’atrophie optique

[83]
La NO est rare dans la MB[84].

La baisse de [l'acuité visuelle et les douleurs oculaires sont les signes les plus

fréquemment décrits par les patients.

L’examen a la lampe a fente peut-étre normal, ou retrouver une inflammation du

segment antérieur, du vitré, voire des lésions de vascularites rétiniennes.
L’examen du fond d’ceil permet de décrire les lésions papillaires. Il peut montrer :

Un cedeme papillaire due a une stase, uneischémie ou une inflammation du nerf optique.

Une paleur papillaire ou une atrophie optique séquellaire.
Un fond d’ceil normal dans les neuropathies rétrobulbaires.
L’angiographie rétinienne a la fluorescéine a un triple intérét :

e confirmer un éventuel cedeme papillaire, en mettant en évidence : une hyper fluorescence

papillaire
e Orienter vers I'étiologie de I'atteinte papillaire :
o0 Ischémique : hypo-fluorescence papillaire, occlusion vasculaire
o Inflammatoire :en de diffusion du colorant a tout pole postérieur
e Chercherdessignesassociées :vascularites, cedeme postérieur.
Les PEV sont constamment altérés traduisant une atteinte inflammatoire.

Les examens de neuro-imagerie (IRM et angio-IRM cérébrales) permettent d’éliminer une

thrombose veineuse cérébrale et un processus expansif intracranien.[85]
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j. Les manifestations oculaires mineures :[86][87]

Des manifestations mineures ont été décrites au cours de la maladie de Behcet ;

Kératites, conjonctivites, épisclérites, ulcéres conjonctivaux, et myosites orbitaires.
j.1. Episclérites :

Elles réalisent une inflammation circonscrite, le plus souvent de la zone pré-limbique
d’apparition rapide, elles se manifestent par une sensation de géne oculaire accompagnée
parfois de photophobie et d'un larmoiement. A I’examen biomicroscopique, la rougeur
episclérale se caractérise par une congestion violacée visible a travers la conjonctive
hyperhémiée. Elle s’efface a la pression qui est douloureuse pour réapparaitre aussitot.

j.2.  Ulcéres conjonctivaux :

L’'ulcération conjonctivale est rare mais possible au cours de la maladie de Behcet.
L’examen systématique de la conjonctive est recommandé au cours de la maladie de Behcet et le
diagnostic de Behcet doit figurer dans la liste des diagnostics plausibles chez les patients ayant

des ulcéres conjonctivaux.

Elle est le plus souvent observée en association a I'exacerbation des ulcérations des

muqueuses buccales mais pas en association a I'inflammation intraoculaire.

L’examen clinique permet préciser le siége de l'ulcération, et la réalisation de frottis
conjonctivaux permet d’écarter I'étiologie infectieuse, et objective I'infiltration de la conjonctive
par des cellules inflammatoires, en particulier des lymphocytes et des plasmocytes, et
I'infiltration intraépithéliale et péri-vasculaire par des polynucléaires neutrophiles

j.3.  La myosite orbitaire :

La myosite orbitaire ou I'inflammation orbitaire chronique est 'une des manifestations
oculaires les plus rares au cours de la maladie de Behcet. Sur le plan clinique, elle se manifeste
par I'apparition assez brutale d’'une douleur exacerbée lors des mouvements oculaires, d’une

diplopie dans le champ d’action du (des) muscle atteint(s) et d’'une inflammation périorbitaire.

L’examen clinique recherche une exophtalmie axiale, une hyperhémie conjonctivale,

particulierement a I'insertion des muscles oculomoteurs.
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Le scanner cérébral et IRM cérébrale et orbitaire peuvent objectiver une anomalie du
signal des muscles oculomoteurs.

k. Les complications ophtalmologigues au cours de I’oculo-behcet :[88]

k.1. Les complications du segment antérieur :

e Glaucome :[89]

Sur le plan physiopathologique, elle est secondaire a la survenue d’une trabéculite
associée, d’un blocage trabéculaire par les cellules inflammatoires, ou a la présence de séquelles
inflammatoires a type de synéchies antérieures périphériques ou de synéchies postérieures [7].
Elle peut également compliquer un glaucome néovasculaire secondaire a une ischémie rétinienne
due a la vascularite occlusive, ou enfin étre secondaire a I'utilisation prolongée des corticoides

responsables d’une géne a I’évacuation uvéo-sclérale.
o Cataracte :
L’une des principales séquelles de la maladie [90].

Lesmédiateurs inflammatoires libérés lors des attaques récurrentes dans le segment
antérieur ainsi que l'utilisation prolongée de corticostéroides peuvent provoquer des

changements dans le métabolisme du cristallin entrainant la formation de cataracte.

Ces cataractes sont localisées principalement dans la zone sous-capsulaire postérieure.
Une cataracte mature et corticale due a une activité inflammatoire prolongée et l'utilisation de
corticoides peuvent également étre observées.

k.2. Les complications du segment postérieur :[88]

e Hémorragie intra vitréenne :

Responsable d’une baisse rapidement progressive de I'acuité visuelle, elle débute sous
forme d’une « impression de pluie de suie » suivie d’un obscurcissement plus ou moins complet
de la vision. C’est soit une complication d’une néo vascularisation rétinienne, soit d’une
déchirure rétinienne. L’examen de I’ensemble de la rétine aprés dilation pupillaire est
indispensable. Quand la rétine est masquée par I’hémorragie, I’échographie en mode B apporte

une aide diagnostique permettant de rechercher un décollement rétinien.
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e Décollement de la rétine :

Le décollement de la rétine a pour prodromes des myodésopsies traduisant la survenue
, ) - . R L . ,
d’un décollement postérieur du vitré, des phosphenes témoins de tractions s’exercant sur la

rétine par un vitré en voie de décollement.

Il se traduit initialement par une amputation du champ visuel dans le territoire de la
rétine décollée, puis s’installe une baisse brutale de I'acuité visuelle si le décollement concerne

la macula.

L’examen ophtalmologique montre un tonus oculaire abaissé, le FO apprécie I’étendue du

décollement et I’existence d’une prolifération vitro rétinienne : facteur de mauvais pronostic.

L’examen de I’ceil adelphe recherche des lésions qui pourraient favoriser la survenue de

déchirures qui sont a traiter de facon préventive par le laser.

Figure 51 : A.Photographie du fond d'ceil montrant une périphlébite compliquée par une

occlusion de la veine rétinienne de branche superotemporale avec atteinte maculaire comprenant

un cedéme rétinien, un décollement séreux de la rétine et des exsudats durs. B. Angiographie a

la fluorescéine du méme patient un mois aprés I'examen initial montrant une

néovascularisationprérétinienne avec des hémorragies prérétiniennes associées a des zones de

non-perfusion capillaire étendue.[91]
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e Ischémie rétinienne [92]

Peut avoir dans notre contexte deux étiologies : une origine purement vasculaire quand
I'ischémie est secondaire a des occlusions artérielles ou veineuses dans le cadre de la vascularite
rétinienne, ou bien due a un trouble circulatoire quand elle est secondaire a un glaucome

chronique.

Les attaques vaso-occlusives récurrentes entrainent progressivement des vaisseaux
rétiniens atténués, une atrophie et une fibrose rétiniennes, des changements dégénératifs de la
macula, de la membrane épirétinienne, une atrophie du disque optique, un degré variable de

cicatrices choriorétiniennes et des altérations de I'épithélium pigmentaire rétinien

Figure 52 : L’Oeil gauche d'un patient atteint de la maladie de Behcet montre des dommages

permanents résultant d'attagues vaso-occlusives récurrentes qui ont conduit a une atrophie

optigue, des vaisseaux fantdmes rétiniens et une atrophie rétinienne diffuse, une fibrose et des

changements pigmentaires

1.2. Manifestations extra oculaires

a. Manifestations générales :

Ils sont rares, une fievre isolée a été parfois constatée comme signe de début.la
dysphagie entrainée par une aphtose subintrante, les manifestations digestives et neurologiques

peuvent altérer plus ou moins séverement |'état général.

b. Manifestations cutanéomugueuses

Huluci Behcet, dermatologue turc, qui donna son nom a cette affection, décrivit en 1937

la classique triade comportant hypopion, aphtose buccale et génitale. [93]

81



Les facteurs pronostiques de |'atteinte ophtalmologique au cours de la maladie de Behget
e —

Huluci Behcet avait également signalé la présence de symptomes acnéiformes, de

folliculite, d’érytheme noueux, de thrombophlébite, ainsi que d’hémoptysie.

b.1. Ulcérations buccales récurrentes

Une ulcération buccale est considérée comme récurrente lorsqu’elle survient au moins 3

fois/1 an.

Les aphtes buccaux existent dans 98% des cas et sont exigés dans les criteres
internationaux [19] ; il s’agit d’ulcérations douloureuses, isolées ou multiples, parfois pré cé&é es
d’une vésicule é phémeére, de quelques millimetres a 1 cm de diametre pour les ulceres mineurs
et >1cm pour les ulcéres majeurs , a bords nets ; I'ulcération est tapissée d’un enduit « beurre
frais », son pourtour est inflammatoire et douloureux. lls siégent sur la face interne des lévres,
des joues, le sillon gingivo-labial, le pourtour de la langue, le frein le plancher buccal, le palais,

les amygdales et le pharynx. [94]

Aucun caractere clinique ou histologique distinctif ne permet de différencier I'aphtose
buccale de la MB des aphtoses buccales d’autres causes ou idiopathiques. Il est difficile de
distinguer entre I’aphtose chronique récidivante idiopathique et celle de la MB. Les deux
atteintes semblant proches du point de vue étiopathogénique, avec I'aphte comme manifestation
clinigue de base. Cependant, un nombre important d’aphtes, supérieur a six, apparus en méme
temps, de taille différente (herpétiforme ou majeur) et une localisation au voile du palais et a

I'oropharynx seraient évocateurs de la MB [95,96]

Figure 53 : Aphtose buccale au niveau de la face muqueuse labiale supérieure
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b.2. Ulcérations génitales récurrentes

Elles sont présentes chez 65,7% [97], elles présentent les mémes caractéristiques
cliniques que les ulcérations orales, pourtant elles sont moins récurrentes et ont tendance a
laisser des cicatrices. Elles sont de localisation scrotale en premier lieu chez les hommes mais
d’autres localisations au niveau du pénis, le prépuce, le gland ou I'épididyme sont également
décrites[98]. chez la femme, la localisation la plus rapportée est la grande léevre avec une

tendance a la fistulisation quand les lésions sont profondes. [99]

b.3. Les autres localisations des aphtes

Les aphtes peuvent ainsi siéger sur 'eesophage, I’estomac, l'intestin et sur la marge

anale [61].

b.4. Lésions ressemblant a I’érythéme noueux :

Les lésions de type érythéme noueux sont douloureuses, érythémateuses non ulcérées

d’un a cing cm de diametre, fréquemment localisés sur les extrémités inférieures. [100]

IIs ont tendance a avoir une distribution symétrique et sont localisées en particulier sur la
face antérieure du tibia, mais peuvent également toucher d’autres sites, notamment le visage, le

cou, les avant-bras les fesses la partie inférieure des cuisses et les chevilles.[101]

Les lésions type EN sont assez fréquentes observées chez 15 a 78%,[102]plus
fréquemment observées chez les femmes [103]et disparaissent en une a six semaines avec une
pigmentation ressemblant a des ecchymoses. L’EN est une réaction cutanée qui est commune a

plusieurs étiologies et qui est parfois idiopathique.

L’histopathologie des lésions de type EN sont caractérisées par une panniculite septale et
lobulaire prédominante dans laquelle une inflammation vasculaire neutrophile (vascularite
neutrophile) est plus fréquemment observée que dans I'EN classique ou elle est manifestement

absente.[101]
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Figure 54 : Lésions ressemblant a I’érythéme noueux siégeant au niveau des 2 MIS.

b.5. La pseudo-folliculite (PSF)

Elle est la plus fréquente des lésions cutanées observées dans 28 a 66% des cas [102].
Les lésions forment initialement des papules avec secondairement une pustule non centralisée
par un poil et entourée par un érytheme périphérique évoluant vers une crolite, ou une

ulcération guérissant spontanément.

Elles siegent principalement sur le tronc, les membres inférieurs, les fesses, les bourses,
voire méme le visage.[104]

b.6. Test de pathergie :

Le test de Pathergie est une hyperréactivité cutanée non spécifique déclenchée par un

traumatisme minime.[105]
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La positivité du test est définie par I'apparition d’une papule ou pustule 24 a48h apres
I'injection intradermique avec une seringue de 20G ; cette positivité est un des critéres

diagnostiques de la maladie de Behcet.

Le test de pathergie est sensible et spécifique de la MB chez les patients émanant des
pays de la route du soie comme la Turquie, le japon,et reste rarement observé chez les patients

européens, australiens et américains.[106]

b.7. Autres Iésions cutanées :

De nombreuses manifestations inhabituelles ont été documentées chez des patients
atteints de la maladie de Behcet dont on peut citer un syndrome de Sweet like[107] ; ces lésions
sont généralement localisées sur le visage et les extrémités et consistent en des nodules et

plaques inflammatoires douloureux[108].

Figure 55 : Lésions ressemblant au syndrome de Sweet

Le terme de dermatoses neutrophiliques se caractérise par la mise en évidence de
modifications histopathologiques de la vascularite primaire ou secondaire et le chevauchement
des caractéristiques cliniques de plusieurs dermatoses neutrophiliques survenant
consécutivement ou simultanément chez le méme patient. Ces dermatoses neutrophiliques
incluent aussi bien la maladie de Behget que le syndrome de sweet, le pyoderma gangrenosum,

le syndrome arthritique et la dermatite neutrophilique rhumatoide[109]
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c. Manifestations vasculaires :

C’est I'une des principales causes de mortalité de la maladie. L’atteinte veineuse est
significativement plus fréquente que I'atteinte artérielle et la thrombose veineuse profonde en
est la présentation la plus fréquente[110], elle se caractérise des autres TVP par sa survenue

chez des patients de jeune adge de sexe masculin et une topographie particuliére.[111]

L'inflammation de la paroi vasculaire est associée a une tendance a la thrombose et a un
tres faible risque de maladie thrombo-embolique en raison du thrombus adhérant a

I'endothélium sous-jacent

La présentation clinique des thrombophlébites superficielles est sous forme de nodules
palpables douloureux ou de durcissements en forme de cordon avec une rougeur cutanée péri-
lésionelle. Avec le temps, de nouvelles l|ésions peuvent apparaitre sur le méme trajet
veineux[112]. Leur présentation échographique permet de les différencier des érythemes
noueux, les thrombophlébites superficielles se présentent comme des nodules hypoéchogénes
non compressibles par une sonde a I’échographie tandis que les lésions de type EN apparaissent

comme des nodules hyperéhogénes.

Les thrombophlébites superficielles ont tendance a s’associer avec des thrombophlébites

profondes des membres inférieurs et de la VCI. [113]

La thrombose veineuse profonde est observée le plus souvent dans les membres
inférieurs ;Cependant, toutes les veines, y compris les veines caves inférieure et supérieure, les
veines hépatiques et les sinus cérébraux peuvent étre affectés. Des épisodes récurrents peuvent

entrainer un syndrome post-thrombotique et des ulcéres veineux chroniques.

L'atteinte artérielle survient le plus souvent sous forme d'anévrismes plutdét que
d'occlusions, et les anévrismes de la maladie de Behcet se développent généralement sous forme

de pseudo-anévrismes sacculaires de forme irréguliere avec un thrombus mural.[114]
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Figure 56 : Image d’un thrombus occlusif au niveau de la veine fémorale par échographie

doopler

d. Manifestations articulaires :

L'atteinte articulaire est précoce, parfois inaugurale pouvant précéder de plusieurs années

les autres manifestations.[115]

Il s'agit d'arthralgies et/ou plus rarement, d' «oligoarthrites inflammatoires»
généralement fixes, siégeant au niveau des articulations porteuses. Les atteintes temporo-
maxillaire, sterno-claviculaire, manubrio-sternale et atloido-axoidienne sont exceptionnelles.
Les articulations les plus souvent touchées étaient les genoux, suivis des chevilles, des poignets,
des coudes et des mains. Les autres articulations telles que les hanches et les épaules étaient

moins susceptibles d'étre affectées [116]

L'évolution est récidivante et asymétrique. Les radiographies sont généralement normales
; exceptionnellement, des érosions ostéocartilagineuses ou de minimes pincements peuvent étre

retrouvés. Les destructions articulaires sont exceptionnelles.

La ponction articulaire met en évidence un liquide visqueux, inflammatoire, riche en

polynucléaires.
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L'atteinte musculaire est rare mais indiscutable et peut s'associer aux manifestations
articulaires. Elle s'exprime essentiellement par des myalgies diffuses ou prédominant aux

muscles proximaux, une myosite vraie est possible.

A l'examen on peut noter des tuméfactions douloureuses. La biopsie montre une
dégénérescence des fibres musculaires et une infiltration par des cellules mono et polynucléées.
Les CPK sont exceptionnellement élevées et doivent alors faire discuter les myopathies et les
rares rhabdomyolyses secondaires a la colchicine qui sont essentiellement rapportées en cas

d’insuffisance rénale ou hépatique associée[117]

e. Manifestations neurologiques :

Les manifestations neurologiques de la MB sont essentiellement en lien avec des atteintes
du systeme nerveux central de type «parenchymateuses» (atteinte de la substance blanche,
préférentiellement de la jonction méso-diencéphalique) ou «extra-parenchymateuses» (atteintes

vasculaires veineuses ou artérielles).[118]

Les manifestations neurologiques surviennent chez environ 10% des patients. Les
manifestations neurologiques surviennent de facon aléatoire par rapport au début de la maladie
de Behcet. Le plus souvent, elles surviennent aprés plusieurs années d’évolution avec un délai

moyen de 5 ans[119]

Les manifestations parenchymateuses : se manifestent par un syndrome du tronc cérébral
subaigu. Les Iésions parenchymateuses inflammatoires sont unifocales ou multifocales.[120]Des

cas de pseudotumeurs parenchymateuses ont aussi été décrites.[121]

Les atteintes neurologiques extra-parenchymateuses sont essentiellement représentées

par les thrombophlébites cérébrales et les méningites aseptiques.[122]

Des troubles psychiatriques sans atteinte neurologique ne sont pas attendus dans la
maladie de Behcet, mais une dépression et des pensées suicidaires peuvent étre observées chez
les patients présentant une atteinte organique majeure pendant la phase active de la

maladie[123]

88



Les facteurs pronostiques de |'atteinte ophtalmologique au cours de la maladie de Behget

Figure 57 : Tomodensitométrie axiale du cerveau (A) pré-contraste au niveau des ganglions de la

base montrant une faible densité dans le thalamus gauche et (B) pré-contraste au nhiveau du

mésencéphale et (C) post-contraste retardé a un niveau similaire montrant une faible densité

avec un rehaussement multifocal.[120]

f. Manifestations gastro-intestinales : [124]

Les atteintes digestives au cours de la maladie de Behcet sont rares, certes, mais elles
posent de problemes de diagnostic vu les similitudes des symptomes avec d’autres maladies
notamment les maladies inflammatoires chroniques de I'intestin, (Crohn et RCH), d’ou l'intérét

d’avoir recours a I’examen histologique et au score diagnostic.

Les signes fonctionnels décrits sont fréquents :la douleur abdominale, des diarrhées, les

rectorragies,les ballonements,et les nausées.

Le diagnostic se base sur I’endoscopie fibro-coloscopie avec des biopsie, écho-doppler

et I'agio-TDM abdominale.

g. Manifestations pulmonaires :[125]

Les atteintes parenchymateuses pulmonaires sont moins fréquentes et se traduisent
généralement par des consolidations ou des nodules qui peuvent s’excaver. Des anévrismes
peuvent survenir aux points de ponction artérielle, ce qui incite a privilégier des techniques non

traumatiques dont I'angio-TDM et la scintigraphie de ventilation/perfusion.
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h. Manifestations rénales :

Les signes cliniques de I'atteinte rénale au cours de la maladie de Behcet sont
I’hématurie, la protéinurie voire une insuffisance rénale au stade terminal soit par I'atteinte
glomérulaire dominée par les glomérulopathies prolifératives avec croissants épithéliaux et des

néphropathies glomérulaires a dépots d'IgA ou vasculaire.[126]

2. Diagnostic différentiel :[127]

2.1. Uvéite antérieure :

Il est important de différencier l'uvéite antérieure aigué de la maladie de Behcet de
l'uvéite HLA-B27, isolée ou associée a une atteinte systémique tableau ci-dessous. Dans le cas
d'un hypopion froid, le diagnostic différentiel comprend également la leucémie lymphoblastique
aigué et d'autres syndromes masqués comme le corps étranger intraoculaire et les tumeurs
oculaires. L'examen clinique du patient, la formule sanguine et éventuellement la paracentése de

la chambre antérieure peuvent aider a établir le diagnostic définitif.

D'autres causes importantes d'uvéite antérieure, telles que la sarcoidose, I'herpes, la
tuberculose et la syphilis, ont généralement, contrairement a l'uvéite de Behcet, une présentation

granulomateuse.

Le diagnostic différentiel comprend d'autres étiologies d'uvéite intermédiaire, de
vascularite rétinienne, de rétinite et de neuropathie optique. Quelle que soit la nature de
I'atteinte du segment postérieur, la présence d'uvéite antérieure granulomateuse associée exclut
le diagnostic de la maladie de Behcet et nécessite la recherche d'une autre étiologie non
infectieuse ou infectieuse. Une analyse détaillée des données cliniques est essentielle pour le
diagnostic différentiel, le choix des examens complémentaires et la prise en charge

thérapeutique.
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Signs of uveitis are noticed

¥

Complete history taking and review of symptoms/signs
Histary of ocular/systemic diseases, review of systemic
syrmpkoms/sgns, coursa of ueitis

¥

Detailed ocular exams
slit-lamp and fendal examination are recommended for all cases
Goniaseopy, aptical coherence tarmagraphy, and angiography are
optional in specific cases

B

Classification of anatomical location of uveitis
Anterior weeitis, infermediate weeilis, posteror uveitis, paneveilis

¥

List of differential diagnoses
Based on regional epidemialogical reparts, hints fram
peularfystamic history, vtraocular signg, and chnical dassification
L X

B

i Step-wise diagnostic workup
1 step: mindmal routine workup; 29 & 3™ step: Investigations
gulded bw medical history, clinical findings, and anatomical
h classifications

Figure 58 : Algorithme général devant une uvéite
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Tableau XII :

Signes fonctionnels, signes clinigues, et étiologies principales en fonction de la

localisation de I'uvéite:

Topographie

Sighes associés

Etiologies principales

Antérieure

Signes fonctionnels : photophobie,
rougeur, douleurs, épiphora, baisse
d’acuité visuelle (BAV)

Signes cliniques : hyperhémie
cohjonctivale

Signes cliniques : précipités
rétrocornéens- : granulomateux (G) ;
non granulomateux (NG) ; localisés ou
diffus ; pigmentés ou non pigmentés

G : infectieuse : HSV, VZV, CMV, BK,
syphilis, lyme, toxoplasmose, Fuchs,
Posner-Schlossman. Auto-immune :
VKH, OS, sarcoidose, SEP, uvéite
phaco-antigénique. NG : HLA B27
(psoriasis, MICI, SPA, arthrite
réactionnelle), SPA séronégative, Behcet

Signes cliniques : nodules iriens (NI)

NI : sarcoidose, BK, Fuchs

Signes cliniques : atrophie irienne (Al)
diffuse ou en secteur

Al: HSV, VZV, CMV, Fuchs

Signes cliniques : hétérochromie irienne
(HI)

HI : Fuchs

Signes cliniques : tyndall de chambre
antérieur

Signes cliniques : hypopion (H)

H : HLA B27, Behcget, HSV, VZV,
rifabutine

Signes cliniques : synéchies irido-
cristalliniennes (SIC)

SIC :sarcoidose, BK, AJl, herpes virus,
SEP

Signes cliniques : hypotonie oculaire

Signes cliniques : hypertonie oculaire
(HTO)

HTO : HSV, VZV, CMV, BK, syphilis,
toxoplasmose, sarcoidose, Fuchs,
Posner-Schlossman

Signes cliniques : cataracte
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Topographie

Sighes associés

Etiologies principales

Intermédiaire

Signes fonctionnels : brouillard visuel,
BAV, myodesopsies

Etiologies : infectieuses : BK, syphilis,
lyme, HTLV1 ; auto-immunes :
sarcoidose, SEP ; idiopathique+++

Signes cliniques : hyalite avec ou sans
agrégats cellulaires dans la cavité
vitréenne : ceufs de fourmis ou
snowballs ; banquise ; décollement de
rétine périphérique

Signes cliniques :
engainementsvasculairesa

Signes cliniques : (Edeme papillaire ou
maculairea

Postérieure

Signes fonctionnels : brouillard visuel ;

BAV ; troubles du champ visuel ; signes

d’atteinte antérieure si uvéite antérieure
associée

Signes cliniques : rétinite (R)

R : HSV, VZV, CMV, syphilis, Behcet

Signes cliniques : rétinochoroidite ou
choriorétinite (CR)

CR : taches blanches, BK, syphilis,
lyme, sarcoidose, toxoplasmose,
Birdshot

Signes cliniques : hémorragies (H)

H : herpes virus

Signes cliniques : hyalite

Signes cliniques : décollement séreux
rétinien (DSR)

DSR : VKH, OS, sclérite postérieure

Signes cliniques : neurorétinite (NR),
papillite

NR : syphilis, maladie des griffes du
chat, IRVAN

Signes cliniques : Edéme maculaire

Signes cliniques : engainements
vasculaires, vascularites (V)

V : Behcet, sarcoidose, syphilis, BK,
SUSAC, Cogan, Eales, vascularites
systémiques (granulomatose avec

polyangéite, PAN, Churg et Strauss)
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VIl. Traitement:

1. But :

Bien que le traitement de la MB reste a ce jour trés empirique, il a été bien démontré
gu'un traitement précoce et efficace des poussées aigués inflammatoires et la prévention des
rechutes améliorent nettement le devenir de la maladie. Il est largement admis qu'une
inflammation intraoculaire nécessite une corticothérapie prolongée associée a un

immunosuppresseur afin d'éviter les récidives qui peuvent mettre en jeu le pronostic visuel[128]

2. Les moyens :

2.1. Mesures générales :HAS 2019[48]

La corticothé rapie augmente le risque infectieux et peut faire é merger des infections
latentes qu’il convient de pré venir par la vaccination ou des traitements anti —-infectieux

prophylactiques.

e Une vaccination anti-grippalesaisonnié re doit étreproposée aux patients atteints deMB. La
vaccination anti-pneumococcique est é galementrecommandée. Les vaccins recommandé s
pour les patients traité s par immunosuppresseurs, biothé rapie et/ou corticothé rapie pour
une maladie auto-immune ou inflammatoire chroniques sont les vaccins du calendrier
vaccinal en vigueur. De plus, sont spé cifiquementrecommandées, les vaccinations contre
la grippe et les infections a pneumocoque; on rajoutera chez I’adolescente et mé medes 9

ans, la vaccination contre le papillomavirus.

Il est recommandé de mettre a jour les vaccinations le plus tot possible au cours de la
maladie, avant la mise en route du traitement immuno -suppresseur si possible , en particulier

pour les vaccins vivants atté nués qui ne pourront plus étreadministrés ensuite.

Les vaccins vivants atté nués sont contre-indiqué s chez les sujets recevant un traitement

immunosuppresseur, une biothé rapie et/ou une corticothé rapie a dose immuno-suppressive.
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La vaccination contre les infections a pneumocoque doit se faire avec le vaccin
polyosidique conjugué 13-valent selon le sché ma adapté a I’dge , suivi de I'administration du

vaccin polysodique non conjugué 23-valent (si a ge> 2 ans).

e Un contact ré cent avec une personne atteinte de tuberculose , des anté cédents
detuberculose non traité e et spontanémentguérie , une intradermo -ré action a la
tuberculine = 10 mm en I'absence de vaccination par le BCG ou un test Quantifé ron®
positif doivent faire discuter une prophylaxie antituberculeuse parallé lement a
I'instauration de la corticothé rapie En cas de prescription de rifampicine , les doses de
corticothé rapie doivent étremajorées d’environ 30% pour contrecarrer |’effet d’induction

enzymatique de la rifampicine.

e L’anguillulose d’hyperinfestation ou I’anguillulose maligne doit é trepré venue par un
traitement anti-parasitaireé radicateur au moment de I’introduction de la corticothérapie
chez tout patient ayant sé journé dans une zone d’endémie (ré gions tropicales ,

subtropicales, sud de I’Europe).

e La pré vention des effets mét aboliques secondaires d’une corticothé rapie prescrite au
long cours (autres que I’osté oporose) repré sente un autre volet majeur de la prescription
de corticoides. Les diabe tes cortico-induits sont fré quents dans une population agée et
doivent & tre dé pistésdeés I'initiation de la corticothérapie . L’intervention d’un (e)
dié téticier(ne) doit & treproposéesystématiquement pour la mise en place d’un régime
alimentaire adapté en termes d’apports glucidiques, mais aussi pour pré venir la prise de
poids ou la ré tentionhydrosodée par des conseils sur les apports caloriques et sodés
Pour la pré vention de la myopathie cortisonique , il est conseillé que les patients
pratiquent une activité physique réguliere (marche rapide 30 a 45 minutes par jour), voire
de faire des sé ances de kinésithérapie de renforcement musculaire en cas d’amyotrophie

aveé rée
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e Lerecours a I'avis d’un psychiatre peut étre utile pour les patients aux antécédents
psychiatriques afin d’é valuer le risque de décompen sation psychiatrique sous traitement

corticoide et/ou interfé ronax.

e L’importance de la pré vention de I’ostéoporose cortisonique est souvent sous -estimée
Cette pré vention a pour objectif de limiter le risque de fracture chez les patients sous
corticothé rapie au long cours(= 7,5 mg/jour d’é quivalent prednisone pendant > 3 mois).
Des recommandations francg aises ont été émises en 2014 ; elles envisagent le cas des
femmes non mé nopausées et des hommes de moins de 50 ans, principale population
concerné e par la maladie de Behcet mais pour laquelle la conduite a tenir en prévention

de I'osté oporose cortisonique est moins évidente que pour une population plus agée:

o Laré alisation d’une densitométrie osseuse (DMO) est recommandé e pour les patients
dé butant une corticothérapieprolongée (= 7,5 mg/jour d’é quivalent prednisone
pendant = 3 mois) ou chez ceux sous corticothé rapie depuis plus de 3 mois sans

DMO initiale.

o Le dé pistage de fractures infra -cliniques par des radiographies du rachis doit
é treréalisé en cas de perte de taille >4 cm par rapport a la taille a20 ans ou de perte

de taille = 2 cm au cours du suivi ou de douleurs rachidiennes ou chez I’enfant.

o L’utilisation du score FRAX® (dé termination du risque fracturaire a 10 ans) n’est pas

validé e chez les femmes non ménopausées et les hommes de moins de 50 ans.
o La mesure des marqueurs de remodelage osseux n’a pas d’inté rét.
0 Prescrire la dose minimale efficace de corticothé rapie.

o Encourager des apports suffisants quotidiens en calcium , de pré férence via
I’alimentation ; la prescription systé matique de calcium n’est en effet pas

recommandé e
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0 Mesure du taux de 25-OH-vitamine D et maintien de celui-ci au-dessus de 30

ng/mL.
o Encourager I'activité physique
o Encourager le sevrage tabagique.
o Eviter une consommation excessive d’alcool.

e En cas de |é sionsartérielles, la tension arté rielle doit faire I’objet d’un controle selon les
recommandations en vigueur. Le tabagisme est un facteur de risque de complication

vasculaire et I'arré t du tabac s’impose chez tous les patients.

3. Traitement médical :

3.1. Anti-inflammatoire stéroidiens : corticostéroides[129]

En cas d’uvé iteantérieure, la corticothé rapie sera administrée par voie locale en collyre .
Elle sera initié e par un corticoide puissant, la dexamé thasone selon un rythme d’administration
proportionnel a la sévérité de I'inflammation du segment antérieur. Ainsi, en cas d’inflammation
sé vere on peut pré coniser des instillations horaires , relayé es le soir par une pommade
corticoide. Cette fré quence sera réduite au fur et a mesure que I'inflammation oculaire s’atténue.
Une dose d’entretien d’une goutte 3 fois par jour peut & trenécessaire , afin d’é viter un e
é ventuelle rechute Dans tous les cas, la duré e totale de ce traitement topique doit étre de 4 a 6
semaines. La surveillance clinique de la corticothé rapie locale doit étrerapprochée en appréciant
le Tyndall de la chambre anté rieure , au mieux par photomé trieautomatisée. La mesure de la
tension oculaire doit é tresystématique en raison de la fréquence des hypertonies cortisoniques
Les collyres mydriatiques et cycloplé giques (tropicamide, né osynéphring atropine) sont souvent
prescrits en association avec les corticoides topiques, pour faire cé der les synéchiespostérieures

ou pré venir leur formation

En cas d’atteinte du segment postérieur ,la corticothé rapiegénérale par voie orale est

prescrite, a la dose de1 mg/kg par jour.
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Elle peut é treprécédée par des bolus de méthylprednisolone a la dose de 0,5a1 g/j
pendant 3 jours. La corticothé rapie doit étreréduite progressivement en raison des risques de

rebond ou de rechute a I'arrét

3.2. Les injections péri oculaires :

Si l'uvéite est antérieure, aigue et ne répond pas aux collyres corticostéroides, ou que
I'uvéite est intermédiaire, postérieure ou totale avec un cataracte d’emblée sévere, unilatérale ou
d’emblée compliquée par une maculopathie cedémateuse a I'origine de BAV.une injection péri-
oculaire est conseilléepuisqu’elle permet de limiter les effets secondaires généraux et d’éviter les

complications liées aux injections intra-oculaires[130]

3.3. Traitement immunosuppresseurs:

a. Colchicine :[131]

La colchicine est un médicament aux propriétés anti-inflammatoires et immuno-
modulatrices. Elle est en effet capable d’inhiber le chimiotactisme, ’adhésion et la mobilisation
des polynucléaires neutrophiles, de diminuer la production de radicaux libres et I'activation de
I'inflammation. Elle est utilisée dans la maladie de Behcet a dose de 0,5 a 2 mg/j[132] pour
prévenir les atteintes cutanéomuqueuseset selon certains auteurs pour prévenir les rechutes

oculaires.

b. Azathioprine : Imurel

L'azathioprine (AZA) est un antimétabolite ayant un effet cytostatique sur les cellules en
division qui intervient dans le traitement de nombreuses maladies auto-immunes et

rhumatismales, dont le syndrome de Behcet avec atteinte oculaire.

Sa dose habituelle est de 2,5 mg/kg/jour (sans dépasser 200 mg/jour), et un délai moyen
de 3 mois est nécessaire pour que son effet se manifeste pleinement.[132]elle est souvent
préscrite en concomitance avec les agents anti-TNF-alpha mais une étude[133] n’a pas montré

de supériorité quant a I’efficacité de cette association.
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c. Cyclosporine :

La principale indication de la ciclosporine-A dans la maladie de Behcget est |'atteinte
oculaire, mais l'introduction des agents IFN alpha et anti-TNF-alpha dans le traitement de la

maladie de Behget a réduit l'utilisation de ce médicament dans le temps.

La dose de ciclosporine-A ne doit pas étre supérieure a 5 mg/kg/jour et les patients
doivent étre surveillés de prés pour détecter les effets indésirables, en particulier la

néphrotoxicité irréversible.[134]

L’ association avec I'infliximab était bien tolérée, et a amené a un meilleur pronostic a

long terme [135].

d. Méthotrexate :

Le méthotrexate est un analogue de I'acide folique qui inhibe de maniere compétitive la
dihydrofolate réductase intracellulaire, et donc induit une inhibition de la synthése des purines,
des acides nucléiques et de certains acides aminés. Le méthotrexate a également une action
anti-inflammatoire et immunomodulatrice en inhibant le chimiotactisme des polynucléaires
neutrophiles par le biais d’une inhibition de la production d’IL-8, en diminuant la densité des
cellules de Langerhans épidermiques et par une action cytotoxique prédominant sur les

lymphocytes. [136]

Posologie: La posologie usuelle est de 7.5mg a 25mg en une prise orale par semaine.
Peut étre utiliser aussi par voie IM ou SC. Le méthotrexate est habituellement bien toléré a ces

doses, I'association a I'acide foliniqgue diminue les effets secondaires.

Effets indésirables et contre-indications : Le méthotrexate a une toxicité hématologique,

rénale, hépatique, digestive, cutanéo-muqueuse et pulmonaire.
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e. Cyclophosphamide :

Le cyclophosphamide est un agent alkylant non spécifique du cycle cellulaire qui exerce
ses effets anti-prolifératifs en réticulant les acides nucléiques, ce qui endommage I'ADN et
perturbe sa réplication, entrainant ainsi lI'apoptose des cellules [1]. En plus de son utilisation
courante en oncologie, il a été utilisé dans le traitement de plusieurs maladies inflammatoires,
notamment les maladies auto-immunes systémiques telles que le LED, et les vascularites telles

que les vascularites associées aux ANCA (VAA) et la maladie de Behcet

Le CYC, prescrit per os a la dose de 2 mg/kg/j ou en bolus mensuel intraveineux de 750
mg/m2 pendant les 9 premiers mois,a démontré des résultats bénéfiques dans les
manifestations vasculaires de la MB telles que les anévrismes et les thromboses de l'artere
pulmonaire, les anévrismes aortiques, les anévrismes artériels périphériques et le syndrome de
Budd-Chiari, qui sont associés a une mortalité élevée.[137]Le CYC était également une option
thérapeutique pour les patients atteints de BS avec une atteinte oculaire ou neurologique avant

que d'autres agents tels que les inhibiteurs du TNF-a et I''lFN-a ne soient disponibles.

f. Autres traitements immunosuppresseurs

Le tacrolimus[138],un inhibiteur de la calcineurine dérivé de la bactérie
Streptomycestsukabaensis, est devenu un agent fiable dans I'arsenal thérapeutique des uvéites.
Le tacrolimus agit en diminuant le taux d’interleukine-2, qui a son tour inhibe l'action des
cellules T CD4+. Sa supériorité dans la prévention du rejet des greffes d'organes solides a été
bien établie, or la derniere décennie a vu une augmentation de son utilisation dans des atteintes

ophtalmiques inflammatoires telles que la choroidite a taches noires et la maladie de Behcet.

Ce produit est administré a une dose de 0,05 a 0,20 mg / kg / jour en deux doses
divisées.

Agents alkylantset le chlorambucil (Chloraminopheéne®) sont des médicaments

cytotoxiques qui provoquent une destruction rapide des lymphocytes B et T.
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Leur toxicité est essentiellement hématologique, hépatique, pulmonaire, ovarienne et
vésicale. Ils sont tres rarement utilisés actuellement dans le traitement de I'atteinte oculaire dans

la maladie de Behcet.
g. Biothérapie :
L'utilisation des immunosuppresseurs a diminué depuis I'émergence des biothérapies. En
raison de leurs effets puissants et rapides, les produits biologiques sont désormais utilisés seuls

ou en association dans les cas de Behcet oculaire réfractaire ou parfois méme comme traitement

de premiére intention dans les crises graves menacant la vue[139]

g.1l. Interféron alpha-2a (IFN- 2a) :

L'interféron alpha est une cytokine produite naturellement en réponse a une infection
virale ou a une tumeur, avec des effets antiviraux, antiprolifératifs, antiangiogéniques et
immunomodulateurs variables. Dans la pratique médicale, l'interféron alpha-2a est
généralement indiqué comme traitement de seconde ligne dans les cas résistants, ou comme
traitement de premiere ligne dans les uvéites postérieures tres séveres ou en cas d'intolérance
aux médicaments immunosuppresseurs classiques. Des études ont révélé qu'il améliorait I'acuité
visuelle, réduisait I'eedéme maculaire, diminuait significativement le taux de rechutes et
permettait parfois d'arréter complétement les corticoides [140,141] Il n'y a pas de consensus
standardisé concernant la posologie initiale jusqu'a I'atteinte de la dose d'entretien, permettant
la rémission et la quiescence de la maladie pendant un minimum de 6 a 9 mois. Cependant, dés
le début du traitement, les stéroides oraux doivent étre réduits a une dose d'entretien de 10
mg/jour [142,143] Les principaux effets secondaires de l'interféron sont un syndrome pseudo-
grippal, le psoriasis, I'épilepsie, la dépression, la leucopénie, la réactivation du VZV [144]et les
manifestations auto-immunes

g.2. Inhibiteurs du facteur de nécrose tumorale alpha (TNF-Alpha)

Au cours de la MB on a une production accrue des TNF-alpha par les macrophages, les

cellules T CD4+ et CD8+ et les cellules tueuses naturelles [145],
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La réduction du TNF-alpha circulant par des agents bloquants a entrainé une
amélioration spectaculaire de l'activité de la maladie, comme I'ont démontré de nombreux
essais, en particulier chez les personnes atteintes d'uvéite postérieure panoramique sévere. Les
médicaments anti-TNF-alpha utilisés sont des anticorps monoclonaux recombinants dirigés
contre le TNF-alpha. Ainsi, le bilan préalable au traitement doit inclure une numération formule
sanguine compléte, des fonctions hépatiques, une sérologie des hépatites B et C, une
radiographie pulmonaire, une TB PPD, un test Quantiferon et un titre d'anticorps antinucléaires
(ANA)[146]. En cas d'échec d'un premier antiTNF-alpha, le passage a un autre anti-TNF peut étre
envisagé, ou la combinaison d'un immunosuppresseur avec un agent anti-TNF-alpha est utile,
afin de prévenir la formation d'anticorps dirigés contre I'anti-TNF-alpha lui-méme, et également

d'assurer une meilleure efficacité.[147]

L'adalimumab (ADA) est un anticorps monoclonal humain dirigé contre le TNF-alpha.

C'est lI'un des rares médicaments qui a été testé dans des essais comparatifs randomisés (ECR)
contre un placebo, dans des uvéites non infectieuses actives et quiescentes (études VISUAL | et
VISUAL IlI, respectivement) [148,149], dans lesquelles la MB représentait 7% des étiologies
d'uvéite. En raison de sa supériorité par rapport au placebo dans I'amélioration de I'épaisseur
centrale de la rétine et le contréle de l'activité de la maladie (mais pas en terme d'cedéme
maculaire), I'Agence européenne des médicaments (EMA) et la Food and Drug Administration
(FDA) américaine ont approuvé I'ADA pour l'uvéite non inférieure non infectieuse en 2016.
L'adalimumab est administré par une injection sous-cutanée a la dose adulte de 40 mg toutes
les 2 semaines. De nombreuses études non contrblées, telles que les données présentées par
Fabiani et al. et Urruticoechea-Arana et al. ont également montré des résultats significatifs
concernant l'efficacité de I'ADA pour améliorer l'uvéite [150,151]Non seulement I'ADA était
supérieur au placebo dans le controle de l'activité de la maladie, mais un pourcentage plus élevé
de patients sous ADA a pu retirer les stéroides oraux [148]. L'adalimumab a également été testé
dans le sous-groupe des patients atteints de MB pédiatriques ou l'initiation précoce du

médicament chez deux enfants a permis de controler I'activité de la maladie en réduisant les
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stéroides topiques et systémiques, évitant ainsi les complications [145]Humira est le
médicament de référence de l'adalimumab étudié dans tous les essais ci-dessus. Plusieurs
biosimilaires de lI'adalimumab (bio-ADA) sont encore a I'étude quant a leur efficacité dans la BD
oculaire. Une étude tres récente de Soheilian et al. rapporte les résultats significativement
positifs obtenus par le bio-ADA dans I'amélioration de l'acuité visuelle, la diminution du voile
vitréen et I'amélioration de l'activité de la chambre antérieure chez 48 patients atteints de BD
réfractaire au traitement conventionnel [152]Sota et al. rapportent de bons résultats dans le
controle de la vasculite rétinienne et de I'activité de la maladie tout en préservant l'acuité visuelle

[153,154]

L'infliximab (IFX) est un autre bloqueur du TNF-alpha sous la forme d'un anticorps

monoclonal chimérique. Il est généralement réservé aux cas réfractaires ou utilisé en premiere
intention en cas d'uvéite postérieure sévere avec un risque plus élevé de lésions tissulaires ou de
perte visuelle. L'infliximab est administré a la dose de 3 a 5 mg/kg en perfusion intraveineuse
lente sur 2-3 h. Le schéma de charge comprend la répétition de la dose a la 2e semaine, puis a
la 6e semaine, puis toutes les 6-8 semaines pour le maintien du controle de la maladie De
nombreux essais ont démontré l'effet rapide et puissant de l'infliximab sur l'uvéite BD. Le
médicament a entrainé une rémission rapide de la maladie et une amélioration de l'acuité
visuelle. Il a également réduit le nombre et la gravité des crises par rapport a d'autres
immunosuppresseurs pendant les 6 premiers mois de traitement, ainsi que pendant le
traitement a long terme [55,67,155]Une administration précoce dans les 36 premiers mois
contre 72 mois semble favoriser une valeur protectrice dans le résultat visuel et le contréle de la

maladie [156].

Comme pour I'ADA, I'IFX est généralement pris avec un autre immunosuppresseur pour
prévenir la formation d'anticorps dirigés contre l'anti-TNF-alpha lui-méme et peut étre

responsable d'une réactivation de la tuberculose et des hépatites B ou C.
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De nombreux effets indésirables ont été rapportés avec I'IFX, tels que des réactions
allergiques, un lupus induit, une aggravation de la sclérose en plaques, des névrites optiques et

des embolies pulmonaires nécessitant parfois I’arrét du traitement.

Plusieurs études comparatives entre ADA et IFX ont été menées [157].En particulier, une
étude multicentrique portant sur 177 patients a comparé ADA et IFX comme traitement
biologique de premiére intention dans les cas d'uvéite réfractaire a la BD, et a trouvé que les
deux groupes avaient un contréle significativement meilleur en termes d'activité de la maladie,
mais que le groupe ADA avait un pourcentage plus élevé de patients avec une meilleure BCVA et
un taux plus élevé de rétention du médicament avec moins de réactions liées au
médicament[158]. En ce qui concerne I'IFX biosimilaire (bio-IFX), quelques rapports
contradictoires existent quant a son efficacité dans la gestion de la BD oculaire. Alors que le bio-
IFX s'est avéré décevant chez 3 patients atteints de BD oculaire et neurologique et a entrainé une
récurrence de l'activité apres le passage du médicament de référence aux biosimilaires[159]une
autre étude a rapporté le succes du bio-IFX dans l'obtention d'une rémission chez 4 des 6
patients atteints de BD impliquant une uvéite, une atteinte du systéme nerveux, des vaisseaux et

des articulations [152]

Le golimumab est un autre anticorps anti-TNF alpha totalement humanisé qui semble
avoir une efficacité prometteuse, notamment dans les cas de BD réfractaires [160,161]Des

études supplémentaires sont nécessaires pour mieux évaluer I'efficacité et le profil de sécurité.

g.3. Antagonistes des récepteurs de I'interleukine

e Antagonistes de l'interleukine-6 (IL-6)

o Tocilizumab (TCZ)

Au cours des dernieres années, plusieurs rapports ont démontré l'efficacité du TCZ, un

inhibiteur de l'interleukine-6, dans le contr6le des cas d'uvéite réfractaires au traitement
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Le médicament a permis d'obtenir une rémission compléte dans certains cas de Behcet
oculaire, bien qu'il n'ait pas réussi a controler la maladie de maniére systémique chez les mémes
patients[163], [164] et peut étre envisagé chez certains patients présentant un cedeme maculaire
uvéitique réfractaire (étude STOP-Uveitis) [165,166]Les essais SATURN et SARIL-NIU ont porté
sur le sarilumab, un antagoniste de I'IlL-6 plus récent, dans l'uvéite non infectieuse. Cependant,
le sarilumab n'a pas encore été indiqué dans la prise en charge de I'atteinte ophtalmique au

cours de la maladie de behcet.[167]

e Antagonistes de l'interleukine-1 (IL-1)

o Anakinra (ANA) et canakinumab (CAN)

L'ANA et le CAN sont actuellement sous investigation. Une étude multicentrique italienne
rétrospective réalisée en 2017 a indiqué que ces deux antagonistes de I'lL-1 ont réussi a gérer
I'inflammation intraoculaire dans une petite cohorte de patients atteints de Behcet [168,169] un
résultat confirmé par une autre étude, qui rapporte une meilleure réponse des patients atteints
d'un ophtalmobehcet au traitement par I'lL-1 chez ceux qui ont une uvéite par rapport a ceux
qui n'ont pas d'atteinte oculaire[161] La justification de l'inhibition de I'lL-1 et son succes
rapporté est basé sur le rbéle possible joué par I'IL-1B exprimé par les cellules dendritiques
rétiniennes, les macrophages et les neutrophiles en tant que médiateur du processus

inflammatoire local [170]

e Antagonistes de l'interleukine-17A (IL-17A)

L'essai SHIELD a été mené pour évaluer l'efficacité du sécukinumab dans I'uvéite BD.
L'essai n'a pas atteint son objectif primaire par rapport au placebo en ce qui concerne les
récidives d'uvéite, mais il a permis de réduire de maniere significative la nécessité d'un

traitement immunosuppresseur concomitant [164]
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e Inhibiteurs de la Janus kinase (JAKi)

Plusieurs études ont récemment rapporté le succes des inhibiteurs de JAK dans le
traitement de I'uvéite auto-immune non infectieuse réfractaire aux immunomodulateurs
conventionnels et aux agents anti-TNFx, suggérant qu'ils pourraient étre une alternative aux
susmentionnés ([171,172] Certains ont également rapporté un succeés d'épargne des stéroides.
Les JAKi ont déja été approuvés dans plusieurs maladies auto-immunes rhumatologiques,
gastro-intestinales et dermatologiques. lls agissent en inhibant la phosphorylation de la protéine
transmembranaire JAK, bloquant ainsi ou diminuant la cascade d'expression des cytokines avant
son déclenchement [173]Zou et al. rapportent des résultats positifs avec le tofacitinib chez des

patients atteints d'uvéite réfractaire, d'ou la nécessité d'une étude prospective plus large [173]

h. Autres traitements:

La chirurgie est préconisée pour le traitement des complications oculaires de la maladie

de Behcet telles que la cataracte ou le glaucome.

La panphotocoagulation laser est utilisée en ophtalmologie pour traiter les lésions
rétiniennes vasculaires qui ne répondent pas au traitement anti-inflammatoire et

immunosuppresseur.

La photocoagulation peut provoquer des dommages structurels rétiniens et choroidiens.
Ainsi, la barriere hémato-rétinienne ou hémato-acqueuse peut étre endommagée et produire
des cytokines pro-inflammatoires et donc induire une rechute d’uvéite, appelée hypopion induit
par le laser. Le mécanisme impliqué pourrait correspondre a un « test de pathergie oculaire »

chez les patients atteints de syndrome de Behcet.[174]

4, Indication

4.1. Selon la HAS 2019[2]

La prise en charge et le suivi doivent & treréalisés avec un ophtalmologiste habitué a la

prise en charge des pathologies inflammatoires chroniques de I'ceil.
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Les atteintes ophtalmologiques sont des atteintes graves de la MB qui mettent en jeu le
pronostic fonctionnel et dont les ré cidives sont fréquentes . Une diminution (ou un arrét) du
traitement immunosuppresseur ou immunomodulateur ne doit & trediscutée sauf cas
exceptionnel qu’apreé s au moins 2 ans de ré mission dans le cadre d’une maladie de Behc¢ etsévére

et un avis d’expert est conseillé.

En cas d’uvé iteantérieure, la corticothé rapie sera administrée par voie locale en collyre
Elle sera initié e par un corticoide puissant, la dexamé thasone, selon un rythme d’administration
proportionnel a la sévérité de I'inflammation du segment antérieur. La surveillance clinique de la
corticothé rapie locale doit étrerapprochée (a 48 h initialement, puis selon la gravité toutes les
une a deux semaines au départ ) en appré ciant le Tyndall de la chambre anté rieure et en
mesurant la pression intra -oculaire de fag onsystématique en raison de la fréquence des
hypertonies cortisoniques . Les collyres mydriatiques et cycloplé giques (tropicamide,
né osynéphring atropine) sont souvent prescrits en association avec les corticoides topiques
pour faire cé der les synéchiespostérieures , ou pré venir leur formation . En cas d’hypertonie
oculaire, un ou plusieurs collyres hypotonisants seront prescrits , en évitant si possible les
analogues de prostaglandines du fait de leur action pro -inflammatoire. Les uvé ites a hypopion
requié rentgénéralement une corticothérapie par voie générale . Certains auteurs recommandent
I'utilisation d’un immunosuppresseur (azathioprine) dans les uvé itesantérieures de la MB, si le

sujet est un homme jeune et si I'uvé iterécidive.

Toute uvé itepostérieure de la MB doit bénéficier d’un traitement systémique par
corticoides et immunosuppresseurs. Une atteinte du segment posté rieurrequiére I'ut ilisation de
corticoides par voie systémique et des immunosuppresseurs , comme 'azathioprine en cas

d’atteinte non sé vere

Toute uvé itepostérieuresévére (baisse de I'acuité visuelle , vascularite occlusive et /ou
cedé me maculaire) justifie d’un traitement systé mique par corticoides et anticorps anti -TNFx.

L’interfé ron-alpha (IFN-&) peut & tre proposé en alternative thérapeutique.
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La corticothé rapiegénérale par voie orale est prescrite selon la sévérité a la dose de 0,5 a
1 mg/kg/jour et peut é treprécédée par des bolus de méthylprednisolone a la dose de 500 mg/j
pendant 3 jours. L’azathioprine utilisé e a la dose de 2 mg/kg/jour ou la ciclosporine (3 mg/kg/j)
sont des bons traitements d’é pargne cortisonique et semblent intéressant s pour pré venir les
ve res de la MB . Ce traitement ne parait pas suffisant pour les uvé itesséveres avec baisse de
I’acuité visuelle, cedé me maculaire et /ou vascularite ré tinienne qui constituent une urgence

thé rapeutique

En cas de poussé e aigué d 'uvé itepostérieure avec cedéme maculaire et /ou vascularite
ré tinienne des perfusions intraveineuses d’'infliximab a la dose de 5 mg/kg ou des injections
sous cutané es d’adalimumab (80 mg dose initiale puis 40 mg/15 jours) permettent d’obtenir
une amélioration rapide dans la majorité des cas . L'IFN-« (Roferon : 3 millions d’unité s 3 fois
par semaine sous cutané ) peut & tre proposé en alternative thérapeutique . L’é tanercept en
revanche, n’est pas indiqué dans le traitement des uvéites de la MB . Peu de donné es sont a ce

jour disponibles concernant le certolizumab et le golimumab dans cette indication.

D’autres traitements pourraient & treintéressants au cours des atteintes oculaires dont les
inhibiteurs de I'IL-6.

4.2. Recommandations pour la prise en charge de I’atteinte oculaire de la maladie de Behc et:

e La prise en charge initiale et le suivi des patients atteints de la MB ayant une

uvé itenécessite une collaboration étroite avec un ophtalmologiste.

e Tout patient ayant une MB avec une atteinte oculaire affectant le segment posté rieur, doit
@ tre traité par un immunosuppresseur ou une biothérapie (azathioprine, ciclosporine A,

interfé ron-ox ou anti-TNFx).

e Toute atteinte sé veére, menac ant 'acuité visuelle, doit & tretraitée par de fortes d oses de

corticoidesassociées a un anti-TNFx ou I'lFN-«.

e Toute corticothé rapiesystémique doit étreassociée a I’ladministration d’un

immunosuppresseur.
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e Les injections intra -vitré ennes de corticoidesassociées au traitement systémique sont

envisageables en cas d’atteinte unilaté rale

e Les patients ré fractaires a I’azathioprine ou a la ciclosporine peuvent étretraités par IFN -
o ou anti -TNFx monoclonaux. Le choix entre ces deux traitements dé pend du risque
infectieux du patient (tuberculose), de satolé rance a 'IFN -« et de I’expé rience du
clinicien.

e Concernant les atteintes anté rieuresisolées , ["administration d’immunosuppresseurs
systé miques peut étreenvisagée en cas de facteurs de mauvais pronostic comme le jeune

a ge un dé bupré coce de la maladie et le sexe masculin.

4.3. Les recommandations EULAR :[175]

En raison de la nature complexe de la maladie et de I'implication de plusieurs systéemes,
une approche holistique de la prise en charge est nécessaire avec l'implication des spécialistes
concernés. Une approche combinée médicamenteuse et non médicamenteuse de la prise en
charge est essentielle, comme pour toute maladie chronique. En l'absence de grands essais
cliniques contrélés et randomisés pour évaluer les effets de diverses interventions dans la MB, le
traitement est donc guidé par les recommandations d'organismes d'experts comme I'EULAR.

[176]

Recommandation n°2 : concerne 'implication oculaire

La prise en charge de l'uvéite de la MB nécessite une collaboration étroite avec les
ophtalmologistes dans le but ultime d'induire et de maintenir une rémission. Tout patient atteint
de la MB et d'une maladie inflammatoire de I'eeil affectant le segment postérieur doit recevoir un
traitement tel que l'azathioprine (niveau de preuve : IB ; force de recommandation : A), la
cyclosporine-A (niveau de preuve : IB ; force de recommandation : A), l'interféron-alpha (niveau
de preuve : lIA ; force de recommandation : B) ou les anticorps monoclonaux anti-TNF (niveau de
preuve : lIA ; force de recommandation : B). Les glucocorticoides systémiques ne doivent étre
utilisés qu'en association avec l'azathioprine ou d'autres immunosuppresseurs systémiques.

(Niveau de preuve : lIA ; force de la recommandation : B).
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Les patients présentant un épisode initial ou récurrent d'uvéite aigué menacant la vue
doivent étre traités par des glucocorticoides a forte dose, de l'infliximab ou de I'interféron alpha.
L'injection intravitréenne de glucocorticoides est une option chez les patients présentant une
exacerbation unilatérale, en complément d'un traitement systémique. (Niveau de preuve : llA ;

force de la recommandation : B)

La prise en charge de l'uvéite exige une grande prudence, avec une reconnaissance et une
évaluation précoces de la gravité de l'atteinte et une surveillance fréquente de la réponse aux
médicaments afin de prévenir les dommages entrainant une baisse permanente de l'acuité
visuelle et une éventuelle cécité. Une collaboration étroite avec un ophtalmologiste expert est

essentielle.

Les glucocorticoides systémiques a forte dose sont utilisés pour supprimer rapidement
I'inflammation pendant les crises aigués. Cependant, les glucocorticoides ne doivent jamais étre
utilisés seuls chez les patients atteints d'uvéite postérieure. Les immunosuppresseurs
systémiques tels que [l'azathioprine, la cyclosporine-A, linterféron-alpha, I'infliximab ou
I'adalimumab doivent étre utilisés chez ces patients. Des essais cliniques comparatifs
randomisés (ECR) ont montré l'efficacité de I'azathioprine et de la cyclosporine-A pour préserver
I'acuité visuelle et prévenir les rechutes chez les patients atteints d'uvéite. Cependant, il n'existe
pas d'ECR pour guider la prise en charge des patients réfractaires a ces agents. Certains experts
ont préféré l'interféron-alpha et d'autres les anticorps monoclonaux anti-TNF pour ces patients.
Une revue de la littérature portant sur des études d'observation ouvertes ou des séries de cas
rétrospectives avec ces agents a révélé certaines différences telles qu'une réponse rapide et une
amélioration de l'acuité visuelle avec l'infliximab, une réponse soutenue avec l'interféron alpha
ainsi que des taux de rémission élevés avec ces deux agents. Le choix du traitement dépend de
facteurs liés au patient tels que le risque d'infections, notamment de tuberculose, avec les
anticorps anti-TNF monoclonaux et la tolérance de l'interféron alpha, I'expérience du médecin

avec ces agents et les politiques de remboursement de chaque pays.
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Parmi les anticorps anti-TNF monoclonaux, bien que I'expérience accumulée avec
I'infliximab soit plus importante, I'adalimumab semble également étre une alternative efficace.Le
passage d'un agent a l'autre semble étre possible chez les patients présentant une non-réponse
primaire ou secondaire ou des effets indésirables. Un manuscrit trés récent publié apres la
préparation de ces recommandations suggére qu'une rémission a long terme sans médicament
apres l'arrét d'un traitement anti-TNF réussi associé a de l'azathioprine administrée pendant 2
ans est possible chez une bonne proportion de patients atteints d'une maladie oculaire
menacant la vue. [177]Aprés la préparation de ces recommandations, l'adalimumab a été
approuvé pour le traitement de la panuvéite intermédiaire, postérieure et non infectieuse par
I'Agence européenne d'évaluation des médicaments et la Food and Drug Administration
américaine sur la base de deux ECR. Cependant, les résultats pour les patients atteints de BS, qui

constituaient une petite partie de la population étudiée dans ces essais, n'ont pas été fournis.

La question de si les immunosuppresseurs tels que l'azathioprine ou la cyclosporine-A
doivent étre utilisés conjointement avec les anticorps anti-TNF monoclonaux a été discutée. Bien
qu'il n'existe pas de données contrbolées, certains experts ont estimé que [l'utilisation
concomitante d'azathioprine et/ou de ciclosporine-A avec des anticorps anti-TNF monoclonaux
pourrait améliorer le résultat. Une série de cas rétrospective de patients atteints de BS a qui I'on
avait prescrit des anticorps anti-TNF monoclonaux pour différents types d'atteinte a suggéré que
l'utilisation concomitante de ces agents n'apportait pas de bénéfice supplémentaire [178]ll
convient d'étre prudent car les concentrations plasmatiques de ciclosporine-A peuvent étre

réduites par I'administration concomitante d'azathioprine[179].

D'autres agents biologiques tels que les bloqueurs d'IL-1 et d'IL-17 ont également été
essayés. Le gevokizumab[180], bloqueur de I'lL-1, et le secukinumab[181], bloqueur de I'lL-17,

n'ont pas satisfait aux critéres d'évaluation primaires dans les ECR.
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Les injections intravitréennes de glucocorticoides peuvent étre utilisées chez les patients
présentant une exacerbation aigué dans un seul cil[182-184]. Cependant, elles ne doivent étre

utilisées qu'en complément d'un traitement immunosuppresseur systémique.

La vitrectomie ne doit étre utilisée que chez les patients présentant des complications
telles qu'une condensation du vitré, une hémorragie du vitré coagulé, un décollement de la
rétine par traction, des membranes vitréo-rétiniennes ou épirétiniennes. Il n'y a pas d'effet anti-

inflammatoire de cette procédure chez les patients atteints d'uvéite.

Recommandation n°3 : uvéite antérieure isolée

Les immunosuppresseurs systémiques pourraient étre envisagés chez les patients
présentant des facteurs de mauvais pronostic tels que le jeune age, le sexe masculin et le début

précoce de la maladie. (Niveau de preuve : IV ; force de la recommandation : D)

L'uvéite antérieure isolée chez les patients atteints de MB peut étre traitée par des agents
topiques. Cependant, certains patients peuvent présenter une uvéite a hypopyon, qui est une
forme grave d'uvéite antérieure, et certains patients atteints d'uvéite antérieure isolée
développent une uvéite postérieure avec le temps. Bien qu'il ne soit pas facile de prédire quels
patients sont a risque, il a été démontré que les jeunes hommes ayant un age précoce au début
de la maladie ont un risque plus élevé de développer une forme sévere de la maladie. Un
immunosuppresseur systémique tel que I'azathioprine peut étre envisagé chez ces patients dans
I'espoir qu'il ait un effet protecteur. Cependant, il n'y a pas encore de données qui montrent un

tel effet.
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4.4. Indication du traitement chirurgical :

Les chirurgies de la cataracte et du glaucome peuvent étre effectuées en toute sécurité
chez les patients BS aprés un controle efficace de I'inflammation intraoculaire, en particulier avec
I'utilisation de I'IFN alpha ou d'un traitement anti-TNF. La chirurgie de la cataracte doit étre
effectuée sur un il calme, avec une uvéite en rémission totale pendant au moins 3 mois. La
récupération visuelle aprés une chirurgie de la cataracte dépend du degré de lésion rétinienne
préopératoire qui pourrait étre prédit par I'électro-rétinographie. Une vitrectomie a la pars plana
peutétre nécessaire pour les complications vitréo-rétiniennes telles que ['hémorragie
intravitréennepersistante, la membrane épirétinienne maculaire, le trou maculaire ou le
décollement rétinien. Il n'y a aucune preuve que cette procédure pourrait étre une option

thérapeutique pour la suppression des exacerbations de la MB oculaire.

5. Traitement des autres manifestations selon HAS Décembre 2019:

5.1. Atteinte cutanéo-mugqueuse

La colchicine est le traitement de premiére intention en I'absence de contre-indication
afin de prévenir la récidive des lésions cutanéomuqueuses en particulier les aphtes buccaux,
génitaux ou les lésions d’érytheme noueux, a une posologie habituellement comprise entre 1 et
2 mg/jour. L’hygiene bucco-dentaire est essentielle. Les dermocorticoides de classe | ou Il
peuvent étre proposés pour le traitement de I'aphtose buccale et génitale bien qu’une

corticothérapie orale de courte durée soit parfois nécessaire.

En cas d’aphtose buccale invalidante et résistante, les bains de bouche avec des
corticoides peuvent étre utiles. La xylocaine en gel peut s’avérer utile en cas d’ulceres génitaux
trés douloureux.

Dans des castrés particuliers (patients réfractaires avec une atteinte cutanéo -muqueuse
tres sévere), d’autres traitements tels que I’aprémilast (inhibiteur de la phosphodiesté rase 4), les

anti TNFx, ’azathioprine, le thalidomide ou I'ustekinumab peuvent étre envisagés.
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Dans un essai clinique randomisé de phase Il incluant 111 patients adultes avec aphtose
récurrente, I'aprémilast(Otezla®) (30 mg x 2/j), a réduit de facon significative le nombre moyen
d’ulcéres oraux par patient, compare” a u placebo. Les traitements anti-acnéiques ont une

efficacité limitée sur les Iésions pustuleuses.
Atteinte articulaire

La colchicine est le traitement de premiére intention a une posologie habituellement
comprise entre 1 et 2 mg/jour. Les infiltrations de corticoides sont un traitement d’appoint
intéressant compte tenu de I’atteinte oligo-articulaire, touchant préférentiellement les grosses
articulations. Les AINS ou des cures courtes de prednisone orale peuvent également étre
proposés en traitement d’une poussée articulaire. Dans les formes réfractaires et /ou
récidivantes, un traitement de fond est nécessaire. Les anti TNF«x, I’azathioprine (2 mg/kg/j) ou

le méthotrexate(7,5-25 mg/sem PO) peuvent étre proposés.

5.2. Atteinte neurologigue

a. Formes parenchymateuses

Le traitement des formes parenchymateuses repose sur les glucocorticoides,a fortes
doses en traitement d’attaque (bolus intraveineux de méthyl-prednisolone, 500 mg/j pendant 3
jours) suivis d’une corticothérapie a 1mg/kg/j (sans de” passer 80 mg/j) d’équivalent prednisone
durant 3 semaines avec une décroissance progressive (15 a 20 mg/j a 3 mois et < 0,1mg/kg/j a

6 mois).

Les atteintes neurologiques sont des atteintes graves de la MB qui mettent en jeu le

pronostic vital et fonctionnel et dont les récidives sont fréquentes.

Une diminution (ou un arrét) du traitement immunosuppresseur ou immuno-modulateur
ne doit étre discutée sauf cas exceptionnel qu’aprés au moins 2 ans de ré mission dans le cadre

d’une maladie de Behcet sévére et un avis d’expert est conseillé.
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Dans les atteintes parenchymateuses sévéres (score de Rankin > 2), un immuno-
suppresseur doit étre adjoint des l'instauration du traitement, de type cyclophosphamide
intraveineux (0,7 g/m2 sans dé passer 1,2 g) en bolus toutes les 4 semaines avec relais par

azathioprine oral (2 mg /kg/j) apres 6 cures.

Les anticorps anti -TNFx comme l’infliximab (5 mg/kg S 0, S2, S6 puis tous les 6
semaines) peuvent étre proposés en alternative au cyclophosphamide. Pour des atteintes
parenchymateuses moins séveres (score de Rankin <2), I'azathioprine oral (2 mg/kg/j) est
recommandée. Le méthotrexate (0,3 mg/kg/semaine) ou le mycophénolate mofétil (2 g/j)
peuvent également étre utilisés. Le traitement des méningites isolées repose sur les
glucocorticoides a fortes doses. L’adjonction d’emblée d’un immunosuppresseur (comme
I’azathioprine) n’est pas recommandée lors d’un premier épisode mais peut étre discutée en cas
de rechute sous corticoides. La ciclosporine n’a plus sa place dans le traitement de ces atteintes

du fait d’un risque accru d’aggravation neurologique.

b. Formes extra-parenchymateuses (thrombophlébite cérébrale)

Le traitement des thrombophlébites cérébrales de la MB repose également sur la
prescription de glucocorticoides, a fortes doses en traitement d’attaque, par bolus intraveineux
de méthyl-prednisolone (500 mg/j pendant 3 jours) suivis d’une corticothérapie a 1 mg/kg/j
(sans dé passer 80 mg/j) d’équivalent prednisone durant 3 semaines avec une décroissance

progressive (15 a20 mg/j a3 mois et <0,1 mg/kg/j a6 mois).

L'adjonction d’emblée d’un immunosuppresseur (comme |'azathioprine) n’est pas
recommandée lors d’'un premier épisode mais peut étre discutée en cas de rechute sous

corticoides.

La prescription d’anticoagulants a dose curative est recommandée. La durée de I’anticoagulation
est débattue mais est en général de 12 al8 mois. Le risque hémorragique doit toujours étre

évalué, notamment vérifier 'absence d’atteintes anévrysmales artérielles.
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c. Atteinte vasculaire

Il est actuellement clairement établi que le traitement immunosuppresseur est la pierre
angulaire de la stratégie thérapeutique dans ces formes séveres de la MB ; ceci repose sur le fait
que l'inflammation de la paroi vasculaire joue trés probablement un role prépondérant dans la

survenue des lésions thrombotiques vasculaires.

L’anticoagulation curative est indiquée dans les thromboses veineuses apres évaluation
du risque hémorragique et vérification d’éventuelles lésions anévrysmales artérielles. La durée
du traitement anticoagulant sera de 3 a 6 mois sauf dans les formes graves comme les
thromboses des veines sus hépatiques et/ou de la veine cave qui nécessitent une anticoagulation
prolongée. Les atteintes vasculaires sont des atteintes graves de la MB qui mettent en jeu le
pronostic vital et dont les récidives sont fréquentes. Une diminution (ou un arrét) du traitement
immunosuppresseur ou immuno-modulateur ne doit étre discutée sauf cas exceptionnel
gu’aprés au moins 2 ans de ré mission dans le cadre d’une MB sévere et un avis d’expert est
conseillé. Pour les thromboses veineuses aigues profondes sans criteres de gravité (membres
inférieurs), on recommande un traitement par glucocorticoides (prednisone en dose d’attaque) et
une anticoagulation efficace pour une durée de 3 a6 mois. Le traitement des atteintes cardio -
vasculaires séveres (thrombose des veines sus hépatiques, thrombose de la veine cave,
anévrysmes artériels, myocardite...) repose sur les glucocorticoides,a fortes doses en traitement
d’attaque (bolus intraveineux de méthyl-prednisolone, 500 mg/j pendant 3 jours) suivis d’une
corticothérapie a 1 mg /kg/j (sans de” passer 80 mg/j) d’équivalent prednisone durant 3

semaines avec une dé croissance progressive (15 a 20 mg/j a 3 mois et < 0,1mg/kg/j a 6 mois).

Un immunosuppresseur doit étre adjoint des linstauration du traitement, de type
cyclophosphamide intraveineux (0,7 g/m2 sans dépasser 1,2 g) en bolus toutes les 4 semaines

ou par anticorps anti-TNFx comme I'infliximab (5 mg/kg S0, S2, S6 puis tous les 6 semaines).
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L’azathioprine oral (2 mg /kg/j) ou les anticorps anti -TNFx (adalimumab ou infliximab)
sont recommandés dans la prise en charge des atteintes vasculaires récidivantes. La prise en
charge chirurgicale ou endo-vasculaire ne doit pour autant pas étre retardée si le patient est

symptomatique.

Il est indispensable d’instaurer une corticothérapie et un traitement immunosuppresseur
avant la prise en charge chirurgicale afin de diminuer le risque de complications post-
opératoires. Les complications post-opératoires sont en effet significativement moins fréquentes
chez les patients recevant des immunosuppresseurs. Une prise en charge multidisciplinaire dans
un centre expert est indispensable pour décider du moment optimal de I’intervention. Un suivi a
long terme est indispensable pour dépister les complications et les récidives. En cas
d’anévrysmes pulmonaires et de survenue d’hémoptysie menacante, il est important de
déterminer le lieu et le mécanisme pour proposer une radiologie interventionnelle pertinente
ciblée soit sur I'anévrysme pulmonaire (vasocclusion pulmonaire) soit sur I’hyper-vascularisation
bronchique péri-anévrysmale (artériographie bronchique avec embolisation). La chirurgie en
phase active d’hémoptysie est de trés mauvais pronostic. Cette prise en charge ne peut se faire

gu’en concertation multidisciplinaire et dans un centre expert.

5.4. Atteinte digestive

Les atteintes digestives de la MB doivent étre confirmées par endoscopie et/ou imagerie.
Les ulcérations digestives liées aux AINS ou d’origine infectieuse doivent étre éliminées. Le
traitement des atteintes digestives associe glucocorticoides (0,5 mg/kg/j en traitement
d’attaque) et 5-ASA ou azathioprine (2 mg/kg/j). Dans les formes séveres et/ou réfractaires, un

traitement par anti-TNFx est recommandé.

En cas de forme avec atteinte digestive et diarrhée et en raison des effets secondaires
fréquents de la colchicine sur le transit (diarrhéel a10%), la mise en place de la colchicine doit se
discuter avec un(e) gastro-entérologue. Ce traitement pourrait par exemple étre différé apres

controle de I'inflammation.

117



Les facteurs pronostiques de |'atteinte ophtalmologique au cours de la maladie de Behget

VIIl. Covid 19 et maladie de Behcet :

Les patients atteints de MB peuvent étre candidats a un traitement immunosuppresseur et
sont donc plus susceptibles de contracter des infections plus graves. Un équilibre fin et critique
est nécessaire chez les patients atteints de MB avec Covid-19 pour tenter de diminuer la
mortalité due a l'infection et d'éviter une rechute de l'activité de la maladie. Selon les
recommandations actuelles des experts, il n'y a aucune raison d'interrompre les traitements
topiques, la colchicine et les anti-inflammatoires non stéroidiens. Il peut étre justifié d'envisager
de réduire les stéroides systémiques a la dose la plus faible possible. Dans les cas présentant
des symptomes de COVID-19, les agents immunosuppresseurs et biologiques peuvent étre
temporairement arrétés, mais la décision doit étre adaptée aux besoins des patients. Compte
tenu de leurs effets bénéfiques potentiels sur I'évolution de la COVID-19, la colchicine, la
pentoxifylline et la dapsone peuvent étre considérées comme des options thérapeutiques slires
quand elles sont indiquées dans la BD. Cependant, leur role doit étre évalué plus avant [185]Une
analyse rétrospective menée par Bolletta et al. a montré qu'en dépit de I'immunosuppression (ou
de Il'arrét du traitement chez certains patients) et de l'infection a Covid-19 chez les patients
atteints de Behcet, peu de membres de leur cohorte ont di étre hospitalisés, aucun n'a été admis
en soins intensifs et finalement, environ un tiers a connu une exacerbation d'au moins un de
leurs symptomes liés a la MB [186]Bien qu'il soit recommandé aux patients atteints de BD de
recevoir le vaccin contre le SRAS-CoV-2, des rapports ont signalé I'émergence ou la réactivation

post-vaccinale de la MB et de possibles poussées inflammatoires oculaires [187,188]
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IX. Evolution :

Malgré les interventions médicales intensives, I’évolution favorable n’est décrite que

dans 6 a 30% des cas.[63,189,190],

Parmi les facteurs pronostiques associés a une évolution défavorable décrits on trouve :

e Sur le plan démographique :

(0}

(0}

L’age jeune [5], [4][191]

le sexe masculin [4][191]

e Sur le plan clinique clinique :

(0}

Durée d’évolution>15 ans
Un retard diagnostique de >9mois [192]
La localisation bilatérale de I'uvéite,

Les atteintes extra-ophtalmiques[193] (la pré sence de lésionscutanées ou d’arthrite,

I’atteinte neurologique, les thromboses vasculaires)

e Sur les plans paracliniques :

(o)

La panuvéite[68]
L’acuité visuelle initiale <1/10 et la neuropathie. [194]

Les opacité svitréennestres denseset la présence d’exsudats au niveau de I’arcade

vasculaire temporale [16]
Le ratio PNN/Lymp et plg/lymp[195]

BOS24 >ou=a 6 [196]

e Sur les plans thérapeutiques et évolutifs :

(0]

L’intérét des immunosuppresseurs et des biothérapiesdans |’amélioration du

pronostic ([197][198][199])
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o les rechutes oculaires[4]

o0 Le retard du diagnostic et du traitement[88]

X. Discussion des résultats :

1. Etude épidémiologique :

L’atteinte oculaire est fréquente au cours de la maladie de Behcet.

Cette fréquence a été diversement appréciée selon les auteurs et selon le mode de

recrutement des patients

Les résultats sur le nombre des patients faisant partie de notre étude sur les facteurs

pronostiques de I’atteinte oculaire au cours de la maladie de Behcget sont de 30 patients.

Ce nombre est comparable aux études faites a [I’échelle internationale, avec
certainedifférence sur le nombre d’échantillon utilisé allant de 200 cas chez Ghavidelet al[200]

jusqu’a 47 cas dans la série de Sota et al. [135](Tableau X).

Tableau XIII : Fréquence de I’atteinte oculaire dans la littérature

Auteurs Pays Année Nombre de cas
Belkhadir[201] Maroc (Rabat) 2009-2017 50
Letifi et al.[194] Tunis 1996-2016 104
Sakamoto et al.[202] Japan 1980-1990 52
Sota et al.[135] Italie 2018-2019 47
Ghavidelet al[200] Iran 2004-2021 200
Notre étude Maroc (Marrakech) 2022 30
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1.1. La répartition selon le sexe :

La répartition selon le sexe est caractérisée, dans notre série, par une nette

prédominance masculine 67% des hommes et 33% des femmessoit un sexe ration H/F=2

Cette prédominance masculine rejoint les résultats retouvés dans les autres séries de la
littérature sauf pour les séries de Sota et al [135]et deGhavidelet al[200]ou le sexe ratio était de

0,95 et 0,56 respectivement avec une prédominance féminine(Tableau XI).

Tableau XIV : La répartition selon le sexe dans la littérature

Auteurs Pays Année Sexe ratio(H/F)
Belkhadir[201] Maroc (Rabat) 2009-2017 4,5
Letifi et al.[194] Tunis 1996-2016 3,5
Sakamoto et al.[202] Japan 1980-1990 2,3
Sota et al.[135] Italie 2018-2019 0,96
Ghavidelet al[200] Iran 2004-2021 0,56
Notre étude Maroc (Marrakech) 2022 2

1.2. Age moyen de survenue de la maladie de Behcet

Dans notre étude, I’dge moyen des patients était 35,45 avec des extrémes allant de 16 a

60 ans, ce qui rejoint les résultats des séries sous citées. (Tableau Xll).

Tableau XV : La répartition en fonction de I’dge moyen de survenue de la maladie de Behcget

Auteurs Pays Année Age moyen de survenue
Belkhadir[201] Maroc (Rabat) 2009-2017 30
Letifi et al.[194] Tunis 1996-2016 35
Sakamoto et al.[202] Japan 1980-1990 35
Sota et al.[135] Italie 2018-2019 33,81+/-13,75
Ghavidelet al[200] Iran 2004-2021 33.09 + 8.06
Notre étude Maroc (Marrakech) 2022 35,45
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2. Diagnostic clinique :

2.1. Le caractére inaugural :

Le caractére inaugural dans notre enquéte est de 43%. Un taux concordant avec

I’étudedeGhavidelet al :47,5%, supérieur a Belkhadir: 20% et inférieur a celui de Sota et al

62%.(Tableau XIlII)

Tableau XVI : Le caractére inaugural de la maladie

Auteurs Pays Année Le caractére inaugural
Belkhadir[201] Maroc (Rabat) 2009-2017 20%
Letifi et al.[194] Tunis 1996-2016 55%
Sota et al.[135] Italie 2018-2019 62%
Ghavidelet al[200] Iran 2004-2021 47,5%
Notre étude Maroc (Marrakech) 2022 43%

2.2. Les signes cliniques révélateurs :

Dans notre série, la rougeur oculaire était le signe révélateur le plus fréquemment

retrouvé, suivi de la baisse de I'acuité visuelle et enfin de la douleur oculaire.

Alors que Letifi et al. retrouvent que la baisse de I'acuité visuelle prime par rapport a la

rougeur oculaire comme signe révélateur de la maladie.(Tableau XIV)

Tableau XVII : Les signes révélateurs de la maladie :

Auteurs Pays Année La fréquence
BAV 95%
Letifi et al.[194] Tunis Rougeur oculaire 58,8%
Douleur oculaire 11,1%
BAV 70%
Notre étude Maroc (Marrakech) Rougeur oculaire 90%
Douleur oculaire 43,30%
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2.3. Labilatéralité de I’atteinte :

Belkhadir retrouve la bilatéralité de I'atteinte oculaire chez la totalité de ses patients,

alors que dans notre étude, seulement les deux tiers présentent un caractére bilatéral ce qui

rejoint Sakamoto et al.(Tableau XV)

Tableau XVIII : La prévalence de bilatéralité :

Auteurs Pays Année Le caracteére bilatéral
Belkhadir[201] Maroc (Rabat) 2009-2017 100%
Letifi et al.[194] Tunis 1996-2016 49,4%
Sakamoto et al.[202] Japan 1980-1990 66%
Sota et al.[135] Italie 2018-2019 79%
Ghavidelet al[200] Iran 2004-2021 85,1%
Notre étude Maroc (Marrakech) 2022 60%

2.4. L’acuité visuelle

Dans notre enquéte seulement le tiers de notre population avait une acuité visuelle dans

I'un des deux yeux inférieur a 5/10, un taux élevé par rapport I’étude italienne de Sota et al :

18%, et bas comparé a nos confreres tunisiens Letifi et al.(Tableau XIX)
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Tableau XIX : Acuité visuelle des malades

Auteurs Pays Acuité visuelle La fréquence
AV<1/10 44%
Belkhadir[201] Maroc (Rabat)
AV>ou=1/10 66%
AV<ou=5/10¢&me 50,42%
Letifi et al.[194] Tunis .
AV>5/1(Qéme 49,58%
AV normale 57/101(56,4%)
Sakamoto et al.[202] Japan
AV basse 44/101(43,6%)
AV<ou=5/10¢&me 15/84(18%)
Sota et al.[135] Italie ‘
AV>5/1(Qéme 69/84(82%)
Ghavidelet al[200] | AV normale 0%
ran
AV basse 100%
) AV<ou=5/10g&me 29/50(38%)
Notre étude Maroc (Marrakech) ‘
AV>5/1(Qéme 31/50(62%)

3. L’atteinte ophtalmologique

L’'uvéite est I'atteinte ophtalmologique la plus prédominante dans notre enquéte avec un

taux de 87%, ce qui rejoint les données de Ghavidel et al [200]suivi par la vascularite et la

maculopathie.

En revanche, la vascularite vient en premiére position dans I'étude de Belkhadir avec un

taux de 70% suivi de la maculopathie et finamalent la neuropathie.(Tableau XX)

Tableau XX : Différentes atteintes ophtalmologiques :

: Sota et Sakamoto et | Ghavidelet ;
Belkhadir[201] Notre étude
al.[135] al.[202] al[200]
Rabat Marrakech
Italie Japan Iran
Uvéite 65,96% 85% 87%
Vascularite 70% 63% 23%
Neuropathie 20% 9% 7%
Maculopathie 50% 30% 63,8% 10%
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e Dans notre étude, I'association lésionnele était retrouvée chez 12 patients sous forme

de:

o Une panuvéite associée a une maculopathie.

o Une uvéite antérieure associée a une neuropathie.

o Une uvéite intermédiaire associée a une vascularite et une maculopathie.
o Une vascularite associée a une maculopathie.

o Une uvéite a double localisation antérieure et intermédiaire dans 3 cas.

o Un DSR associé a une uvéite antérieure dans un cas et a une uvéite a double

localisation antérieure et intermédiaire.
o Une vascularite associée a une uvéite intermédiaire.

o Une uvéite a double localisation antérieure et intermédiaire associée a une vascularite

et une maculopathie
e Selon Letifi et al., les associations lésionnelles étaient sous forme :
o Une panuvéite avec vascularite rétinienne (32,23%).

o Une uvéite associée a une papillite dans 27,3% et a une névrite optique rétrobulbaire
dans 8,26%.

3.1. L’atteinte ophtalmologique la plus fréquente :

Tableau XXI : L’atteinte ophtalmologique la plus fréguente :

; L’atteinte ophtalmologique
Auteurs Pays Année ; ;
prépondérante
Belkhadir[97] Maroc (Rabat) 2009-2017 Vascularite (70%)
Letifi et al.[194] Tunis 1996-2016 Uvéite+Vascularite(32,23%)
Sota et al.[135] Italie 2018-2019 Uvéite (62%)
Ghavidelet al[200] Iran 2004-2021 uvéite 85%
Notre étude Maroc (Marrakech) 2022 Uvéite (87%)
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3.2. Les caractéristiques de I'uvéite :

Selon Sota et al, letifi et al et Ghavidel et al la panuvéite était la localisation la plus
fréquente contrairement a notre étude ou la localisation antérieure était la plus

dominante.(Tableau XXII)

Tableau XXII : Caractéristiques de I'uvéite :

Auteurs La localisation
Letifi et al.[194]Tunis Panuvéite
Sota et al.[135]ltalie Panuvéite
Leila AlizadehGhavidelet al[200]Iran Panuvéite
Notre étudeMarrakech Uvéite antérieure
4, La présence des manifestations extra-ophtalmologiques

Les manifestations extra-ophtalmologiques sont toujours présentesl’aphtose orale qui
est un élément primordial pour le diagnostic a été noté avec un pourcentage dépassant les 50%
dans toutes les séries quant aux aphtoses génitales leur fréquence varie de 19% chez Sota et al.

et Ghavidel et al. Jusqu’a 88% chez Belkhadir et al.

[ En ce qui concerne les autres lIésions cutanées :

On remarque une certaine prédominance dela pseudo folliculite dans les différentes
données de la littérature, ainsi que dans notre étude, comparé a I’érytheme noueux, avec des

taux trés différents(43,3% vs 6,7% dans notre étude)

Excepté belkhadir et al. toutes les séries ont décrit la présence de manifestations
systémiques notament neurologique, digestive et articulaire a des pourcentages ne dépassant

pas 18%
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Tableau XXIII : Manifestations extra—ophtalmologiques

Aphtose Aphtose Autres lésions :
i ; Autres atteintes
orale génitale cutanées
Erythéme noueux 10
Belkhadir[201] (20%)
44(88%) o
Rabat Pseudofolliculites19
(38%)
Sakamoto et al.[202]
57(56,4%) 27(27%) 54(53,4%) 39(39%)
Japan
Atteinte

Sota et al.[135]

Italie

34(72,34%)

9(19,15%)

Erythéme noueux
2 (4.25%)
Pseudofolliculites?
(14.89%)

neurologique2
(4.25%)
Atteinte digestive
4 (8.51%)
Atteinte vasculaire
2 (4.25%)

Erythéme noueux
31 (15.5%)

Atteinte neurologique

(7%)
Ghavidelet al[200] Atteinte digestive
67% 19,5%
Iran (18%)
Pseudo-folliculite _ _
Atteinte vasculaire
37(18.5%)
(8%)
Erythéme noueux Atteinte neurologique
2(6,7%) 5(16,70%)
Notre étude 30(100%) 19(63,30%) Atteinte digestive.

Marrakech

Pseudo-folliculite
13(43,3%)

2(6,7%)
Atteinte vasculaire
5(16,70%)
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5. Le traitement recu :

La corticothérapie par voie orale et par bolus sont les traitements recusen 1¢re intention,

pris par la majorité voire totalité des patients dans les différentes études.

En ce qui concerne le traitement par immunosuppresseurs, on note une importante
prescription surtout dans notre enquéte (73%) et celle de Belkhadiret Ghavidel (90% /74%
respectivement), alors que d’autres thérapies sont préconisées dans les autres études : la

biothérapie chez Sota et al, les corticoides par voie orale chez Letifi. (Tableau XXI)
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Tableau XXIV : Traitement recu par les patients :

TTT par
CTC par voie Bolus de
immuno- Biothérapie
orale Méthylprednisolone
suppresseur
Belkhadir[201]
50 (100%) 33 (66%) 45 (90%) 1 (2%)

Rabat

Letifi et al.[194]

72 (69%) 44 (42,30%) 17 (16,34%) -
Tunis
Sota et al.[135]
- - 15 (29%) 21 (40,4%)
Italie
Ghavidel et al [200]
94% - 74% 12%
Iran
Notre étude
30 (100%) 23 (77%) 22 (73%) -
Marrakech
6. L’évolution

La majorité de nos patients avait une évolution défavorable chose qui rejoint les données

de Sota et al, Ghavidel et al, et qui contredit les résultats de letifi et al et sakamoto ol seulement

35% des patients ont évolué péjorativement.
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Tableau XXIV_Comparaison du taux des patients dont I’évolution est défavorable

Auteurs Pays Année L’évolution défavorable
Belkhadir[97] Maroc (Rabat) 2009-2017 25 (50%)
Letifi et al.[194] Tunis 1996-2016 45(43,8%)
Sota et al.[135] Italie 2018-2019 42(89%)
Sakamoto et al.[202] Japan 1980-1990 35(35%)
Leila AlizadehGhavidelet
Iran 2004-2021 142(71%)
al[200]
Notre étude Maroc (Marrakech) 2022 20 (67%)

6.1. Les complications

Les deux complications les plus fréquentes dans notre série étaient la cataracte et la

synéchie irido-cristalinienne avec des pourcentages respectifs de 15%.

En effet, la cataracte est I’ une des complications les plus fréquentes selon les différentes

études : Ghavidel et al: 57,5% Letifi et al: 27,2%, Sota et al: 21%. Alors qu’au Japon, la

maculopathie représente la complication la plus fréquente : 29,7%.(Tableau XXVI)
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Tableau XXV : Différentes complications retrouvées

Auteurs Nature des complications Fréquence
Cataracte 22(27,2%)
Letifi et Atrophie optique 14(17,3%)
al.[194] SIC 13(16%)
Tunis Maculopathie 10(9,8%)
Glaucome 2(2,4%)
Glaucome 19(19%)
Sakamoto et
HIV 6(6%)
al.[202]
Maculopathie 30(29,7%)
Japan
Néovaisseaux 9(8,91%)
Cataracte 12(21%)
Plis membranaires 11(19%)
oedeme maculaire 6(11%)
Dégénérescence maculaire 5(9%)
trou maculaire 1(2%)
Sota et al.[135] glaucome 5(9%)
Italie SIC 6(10%)
Néovaisseaux 1(2%)
Ischémie rétinienne 4(7%)
ACR 2(3,5%)
DSR 1(2%)
Cécité 2(3,5%)
Ghavidelet Atrophie choriorétinienne 8%
al[200] (Edeme maculaire 62%
Iran Plis membranaires 36,5%
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Cataracte 57,5%
DSR 5%
Glaucome 22%
Cécité 2,25%
Atrophie choriorétinienne 2(10%)
SIC 3(15%)
Cataracte 3(15%)
DSR 2(10%)
Dégénérescencemaculaire 1(5%)
Notre étude
HIV 1(5%)
Marrakech
Rubéose irienne 1(5%)
Glaucome 1(5%)
Cécité bilatérale 1(5%)
Trou maculaire 1(5%)
Ischémie rétinienne 1(5%)
7. Les facteurs pronostiques :

7.1. Analyse bivariée :

Une analyse bi-variée a été réalisée pour dans les différentes études, pour corréler entre

les différents facteurs pronostiques et I’évolution du patient.

En effet, on remarque que certains p significatifs étaient en commun entre les différentes
études notamment la notre tel : les lésions cutanées en dehors des aphtoses, nombre de
récidives, délai entre I’apparition de [’atteinte ophtalmologique et la maladie de Behcet,
AV<1/10¢meet la présence d’autres complications systémiques (Thrombo-embolique veineux

,AVC,EntéroBehcet)

Aussi, on rapporte dans notre étude certains facteurs corrélés a I’évolution défavorable

de la maladie non décrit dans la littérature, notamment I’accélération de la VS(p=0,041)
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augmentation de la CRP(p=0,037), uvéite de localisation non antérieure (p=0,037)

(Tableau XXVII).
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Tableau XXVI : Tableau regroupant les résultats de I’analyse bi-variée

Auteurs Les facteurs pronostiques P value
_ Age jeune 0,001
Belkhadir[201
Raba’E ] Vascularite 0,002
Nombre de récidives 0,002
. L’acuité visuelle initiale <1/10 -
Letifi et al.[194] . o -
) La localisation bilatérale
Tunis . , . . -
Les rechutes oculaires I’atrophie optique
Sexe masculin 0,0339
Complications (dig,neuro,vasc 0,002
Sakamoto et al.[202] o P i (dig )
Japan Lésions cutanées en dehors des aphtoses 0,0023
P Délai entre le diagnostic et I’apparition de
I’atteinte ophtalmologiqque 0,0043
Durée d’évolution>15 ans 0,0077
HLA B51 0,021
Sota et al.[135] . e
Italie La vascularite rétinienne 0,049
Panuvéite 0,013
AV initiale basse 0,048
Hypopion 0,01
Maculopathie <0,001
Sexe masculin 0.02
Ghavidelet al[200] L
Age jeune 0.02
Panuvéite 0,01
Uvéite postérieure, 0,00
Vascularite rétinienne, 0,01
Délai entre I'apparition de I'atteinte 0.04]
ophtalmologique et la maladie de Behcet 0’020
Atteinte cutanée en dehors des aphtoses 0’037
Uvéite de localisation non antérieure 0’033
Notre étude Vascularite rétinienne O’Ol g
Marrakech AV<1/10&me ’
Poussiée>1 0,018
L . 0,015
Complications (dig,neuro,vasc) 0.041
Accéleration de la VS ’
0,037

Augmentation de la CRP
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Les manifestations ophtalmologiques sont un critére diagnostique majeur au cours de la
maladie de Behcet selon ISG et une nouvelle tournure dans la prise en charge et I’évolution des

patients. D’ou I'intérét d’un diagnostic précoce et une prise en charge adéquate.

La sémiologie clinique reste un grand challenge par sa diversité et surtout par les

associations lésionnelles entre les différentes atteintes.

L’uvéite en est la manifestation la plus fréquente et la plus grave par ses séquelles

pouvant engager le pronostic visuel.

Le traitement comprend plusieurs volets un traitement non médicamenteux parfois méme
chirurgical et un traitement médicamenteux local et général a base de corticoides, d’'immuno-

supresseurs ainsi que les biothérapies.

Une surveillance ophtalmologique rapprochée est importante afin de détécter

précocement les lésions du segment postérieur et les traiter a temps.

Notre étude a permis d’analyser les facteurs pronostiques de I'atteinte ophtalmologique
au cours de la maladie de Behcet. Plusieurs facteurs pronostiques retrouvés dans notre série
rejoignent les données de la littérature :un délai de moins de 2 ans entre I'apparition de
I’atteinte ophtalmologique et la maladie de Behcet, une atteinte cutanée en dehors des aphtoses,
une localisation non antérieure de I'uvéite, la vascularite rétinienne, I’AV initiale <1/10éme, |a
présence de >1poussées/an et les complications systémiques (digestive, neurologique et

vasculaire)

Tout cela tire un trait sous l'intérét primordial de la collaboration ophtalmologistes -

internistes afin de préserver la fonction visuelle des patients. "
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Résumé

La maladie de Behcet (MB) est une vascularite systémique, dysimmunitaire, chronique
évoluant par poussées.Le diagnostic positif est clinique en se basant sur des critéeres définis par

I’ISG qui comprennent entre autres les manifestations ophtalmologiques.

Objectif: L’objectif de ce travail est de mettre le point sur les facteurs pronostiques de

I’atteinte ophtalmologique au cours de la maladie de Behcet.

Patients et méthodes : c’est pour cela on a mené une étude prospective analytique et

descriptive portant sur une série de 30 cas avec atteinte ophtalmologique secondaire a la
maladie de Behcet hospitalisés au service de médecine interne du CHU Errazi et suivi en

consultation sur une période d’un an allant du janvier 2022 a décembre 2022.

Fréquence de I'uvéite étant la tranche d’age entre 30 et 49 ans (63%). Le sexe ratio (H/F)
était de 2 avec 20 hommes et 10 femmes. L’atteinte ophtalmologique était inaugurale de la MB
dans 13 cas, et lui succédait dans 17 cas. Les signes cliniques révélateurs étaient dominés par la
rougeur oculaire dans 27 cas (90%) suivi par la baisse de I’acuité visuelle (BAV) 21 cas (70%) et la
douleur oculaire 13 cas (43,3%). A ’'examen ophtalmologique initial, 38% des yeux avaient une
acuité visuelle (AV) inférieure a 5/10 et 62% avaient une AV dépassant 5/10, sur un total de
48 il - concernés. La latéralité de I'atteinte oculaire a été notée dans 60% des cas et I'atteinte la
plus fréquente était une uvéite dans 87% des cas avec une localisation antérieure dans 46% suivie
d’'une vascularite rétinienne (23%) puis la maculopathie et la neuropathie retrouvée
respectivement chez 10% et 7% des cas. L'uvéite était associée a une vascularite dans 33,3% a
une maculopathie dans 25% et a une neuropathie dans.16,7%. Sur le plan thérapeutique
30 patients ont recu une corticothérapie par voie générale qui a été initiée par des bolus de
Méthylprednisolone chez 23 malades. Un traitement immunosuppresseur était associé dans
22 cas. Une évolution favorable était notée dans 33% des cas et défavorable dans 67%. Une

rechute a été notée dans 12cas (40%) et le nombre moyen de rechutes était de 2 (extrémes : 1-
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4). Les complications de I'uvéite les plus observées étaient une cataracte et des synéchies irido-
cristalliennes dans 7 cas (35%) et un glaucome dans 3 cas (15%). Les manifestations extra-
ophtalmologiques décrites dans notre série étaient entre autres les manifestations cutanées chez
30 cas(100%), les manifestations neurologiques et cardiovasculaires chez 5 cas (16,6%) et les
manifestations digestives chez 2 patients soit 6,7%. L’analyse univariée a objectivé les facteurs
pronostiques suivants un délai entre I'apparition de I'atteinte ophtalmologique et la maladie de
Behcet <2 ans(p=0,041), l'atteinte cutanée en dehors des aphtoses(p=0,020),I'uvéite de
localisation non antérieure(p=0,037), la vascularite rétinienne(p=0,033), I'AV initiale
<1/102me(p=0,018), la présence d’une ou pls poussées (p=0,018), les complications

(dig,neuro,vasc)(p=0,015), I'accéleration de la VS (0,04 1)et I’augmentation de la CRP(0,037).

Conclusion : Cette étude a pu mettre en évidence quelques facteurs pronostiques de
I’atteinte ophtalmologique tout en soulignant la gravité de cette atteinte d’ou la nécessité d’une

collaboration étroite entre les internistes et les ophtalmologues.
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Abstract

Behcet's disease (BD) is an inflammatory, systemic, dysimmune, chronic vasculitis that
progresses by relapses. The initial diagnosis is clinical, based on criteria defined by the ISG,

which include ophthalmological manifestations.

Purpose:The objective of this work is to review the prognostic factors of ophthalmological

involvement in Behcet's disease,

Methods: A prospective analytical and descriptive study was conducted on a group of 30
cases with ophthalmological damage secondary to Behcet's disease admitted to the internal
medicine department of Errazi University Hospital and followed up in consultation over a period

of one year from January 2022 to December 2022.

Results: The mean age at diagnosis was 35 years (16-60). The peak frequency of uveitis
was between 30 and 49 years of age (63%). The sex ratio ( M/W ) was 2 with 20 males and 10
females. The ocular involvement was inaugural of MB in 13 cases, and followed it in 17 cases.
The clinical signs were dominated by ocular redness in 27 cases (90%), followed by decreased
visual acuity in 21 cases (70%) and ocular pain in 13 cases (43.3%). At the initial
ophthalmological examination, 38% of the eyes had a visual acuity (VA) of less than 5/10 and
62% had a VA greater than 5/10, out of a total of the 48 eyes affected by BD. Lateral ocular
involvement was noted in 60% of cases and the most frequent involvement was uveitis in 87% of
cases with an anterior location in 46% followed by retinal vasculitis (23%) then maculopathy and
neuropathy found in 10% and 7% of cases in each. Uveitis was associated with vasculitis in 33.3%,
maculopathy in 25% and neuropathy in 16.7%. 30 patients received systemic corticosteroid
therapy, which was initiated by Bolus of Methylprednisolone in 23 cases. immunomodulatory
treatments were associated in 22 cases. A favorable evolution was noted in 33% of cases and
unfavorable in 67%. A relapse was noted in 12 cases (40%) and the average number of relapses

was 2 (extremes: 1-4). The most common complications of uveitis were cataract,iridocrystalline
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synechiae in 7 cases each (35%) and glaucoma in 3 cases (15%). The extra-ophthalmological
manifestations described in our series were skin manifestations in 30 cases (100%), neurological
and cardiovascular manifestations in 5 cases each (16.6%) and digestive manifestations in 2
patients (6.7%). The univariate analysis revealed the following prognostic factors: a delay
between the onset of ophthalmologic involvement and Behcet's disease <2 years (p=0.041), skin
involvement other than aphthosis (p=0.020), non-anterior uveitis (p=0, 037), retinal
vasculitis(p=0.033), initial VA <1/10th (p=0.018), presence of one or more relapses (p=0.018),

complications (dig,neuro,vasc)(p=0.015), acceleration of VS (0.041) and increase of CRP(0.037).

Conclusion: This study has highlighted some prognostic factors of ophthalmological
damage while underlining the seriousness of this involvement, leading to the necessity of a close

collaboration between internists and ophthalmologists.

141



Les facteurs pronostiques de |'atteinte ophtalmologique au cours de la maladie de Behget
UASJA

elia @l jlaal i 4 gaall dpe Y1 QLN IS (e SE Cangy (a3 22y

L3y o3 da Dl & 0 s ial selelimn] e oy Ao 33l 038 (et (10 s Jal
sl Jleall (ads Clilell (et SG dudle slikl A Cash (he s

vie cpall 5 sha (saal il Jal sadl s e Al all o8 e LSS :ciagl)
L2 (o e

Liay 30 30 Jisn Aliiens dubem g lilai ) 50 (e 3 ke Lilee iqullualll g | ouda yall

(bl bl audy aa sladiul 258 Coags (s ye A (5 pead) aa Jlea gl aguandls o
2022 A dla (5 ledl) adiuall aghl b ) JA (e aginilia g oaalall 531l i

e oo gl el Sl paddi cd 4iu35 A Llia e jee Jas sia geilidl)
GV T3l el 11 52,20 [l Csiia 8 dage dibia) A LiaaW 81 5 cCango
Gl g2 laas o cpall i Ce 8 jle S Cingr ia e it (e LiESa il dpia sl
SV S ) ) peal ST el Cue 535, 7.43,3 Ay Led Aabias (yal e
YA (50743.3 Ly Gaadl Jga all 3770 il 32a (lisil Lo siia ¢/ 90l sud

Lin 10/5 > el da lasdy Cuadifdn g jae cne 48 [0V & sane (10 /.38
s ) das gle (ad 762 andd o

Gl VAl & gana (30760 4 Ol WIS Alia) e Jalill (el jand CaiS
oo oY) el 746 dauis Lpalal) dpiall Gad W5 787 (A dpiall Clgil) IS Gl
210 Ay 5 padl cuanll & JIS 2 ga g 5723 daiy 4 gl

/25 hdakdl (el ¢ LAl 50733 (Al (il Aial) gl L)
16,7 8 g madl coanll (B I3 252

142



Les facteurs pronostiques de |'atteinte ophtalmologique au cours de la maladie de Behget

o) e Liay 3030 Jeane Uil e alils i) cladlall a8,
22 dean WS ¢ Ay 5 aany AV (10 23 (A B e adll (33 5k (e 3y yiin K ) K
Agpelie Cilladia e Ly 5

Loty (odapall (10 337 e LS g diladind LlaaY | (el ki 48] e JYZ
20 e dui je Cliclias ) sebs pe GLLulSTl Lgdass gie CLWSEY Lay 30 12 a2
o T e el duae gdua B G clBlaill ) geds (pell duae aliclla )l CuilS oy 5
o 3 iele S (55 sillile

bl ol aens die als Slbia) 36 8 &3 dabiadd) Gl je Y pady b 8
(b e die canngl Jleall Gliba) 5 o jeBaie 33 5¥) 5 il 5 anll Jleal

oo Ji sy Al A sl Jal gl pasd e i) golal lasy) Jalail) LS
slial] any s AY) dalall Gy ol Sl 5 Cingr i e (asdiB (i
355 ¢10/1> el s (1388 ¢y garll Ao oW1 gl ddlal) dpiall el ecls il

Gl @l ise gl ) ([Aul dppac dpeian] Clicliaa ) seda ¢ ST ol A<l
vs/crp

e L8 ) S el sanill Jal sall Gamy 1) (e Al all o2a LiiiSardaild
b Jialias G 1855 Uglad o Ji e G all 1383 shad (530 o ¢ suall Jaglidh pe g
bl bl 5 ¢ sl

143



Les facteurs pronostiques de |'atteinte ophtalmologique au cours de la maladie de Behget

ANnexes

144



Les facteurs pronostiques de |'atteinte ophtalmologique au cours de la maladie de Behget

FICHED’EXPLOITATION
l. Donnéesépidémiologiques:
e Nom: Prénom:
e Nc°dossier: Age:
e Originegéographique: Sexe :
o FEtat civil :

e Profession :
e Antécédentspersonnels:
e Médicaux
e Chirurgicaux
e Gynéco-obstétriques
e Toxico-allergiques
e Cassimilaire danslafamille:
e Dated’apparitiondel’atteinteoculaire:
o Atteinte inaugurale :
Oui O

Non O

délai entre le diagnostic de la MB et I'apparition des signes ophtalmiques
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Il. Donnéescliniques:

A. Manifestationsophtalmologigues:

1. délai de consultation

2. motifdeconsultation:

BAV O  [Rougeuroculairer O
Douleurpéri-oculaired Myodesopsies[
Secheresse oculaire brouillard visuel.

3. Moded’installation:

AiguO ProgressifO

4. Localisation:

UnilatéraleO BilatéraleD

5. Donnéesdu 1er examenophtalmologique(LAM+FO)

PARAMETRES oD 0G
S/C
AV
A/C
RA
DIRECT
RPM CONSENSUEL
MARCUS GUNN
TO
ANNEXES
CORNEE
CA
SA
IRIS
CRISTALLIN
FO
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B. Manifestations extra—oculaires :

6. Manifestations générales :

e Fievre
e Fatigue
e AEG

e Paleur

7. Manifestations cutanéo-mugqueuses :

e Aphtose buccale

e Aphtose génitale

e Pseudofolliculites

e Erytheme noueux

e Lésions acnéiformes
e Pathergy test

8. Manifestationsarticulaires:

e Arthralgies:

e Siege:

e Arthrites :

e nombre d’articulations interéssées : Siege :
e Autres:

9. Manifestationscardio-vasculaires:

e Thrombose : Veineuse O localisation
Artérielle Localisation O

e Anévrysme artériel.
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e Localisation

e Péricardite

e Endocardite

e Myocardite

e IDM

e Atteinte coronarienne

e Thrombus intracardiaque
e Autres:

10. Manifestations neurologiques et psychiatriques:

e Méningite: OOui ONon

e Méningo-encéphalite: OOui ONon
e Céphalées: dOui ONon
e Epilepsie: aOOui ONon
e Convulsion: OOui CONon

e Signesd’irritationpyramidale: OOui ONon
e Syndromepyramidalsansdéficit: dOui ONon

e Syndromepyramidal:

e Hémiplégie: OOui ONon
e monoplégie: OOui ONon
e paraplégie: dOui ONon
e Quadriplégie: dOui ONon

Syndromecérébelleux: aOui ONon
e Syndromevestibulaire: OOui ONon
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e Syndromepseudo-bulbaire: dOui ONon

e Troublessensitifs:

e Para-parésie: aOui ONon
e Hémiparésie: OOui ONon
e Autre:

e Troublescognitifs: OOui ONon

e Troublespsychiatriques:

e Dépression: dOui ONon
e Troublesdepersonnalité: dOOui ONon
e Autres:

e HTICbénigne: aOOui ONon
e AVC: OOui ONon

o Territoire:
e Thrombophlébitecérébrale: OOui ONon
o} Territoire:

o Neuropathiepériphérique:

e Polynéuvrite: aOui oONon
e Polyradiculonéphrite: dOui ONon
e Atteintepériphériquedesnerfscraniens:0Oui ONon
e Troublesdedéglutition: OOui ONon
e dysarthrie: OOui ONon
e Ophtalmoplégieinternucléaire: dOui ONon
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e Névriteoptiquerétrobulbaire: dOui ONon
e Troublessphinctériens: OOui ONon
e Mouvementanormauxtypeextrapyramidal:

e Ballisme: OOui ONon
e Chorée: OOui ONon
e AutressignesNeurologiques :

11. Manifestationsdigestives:

e Douleursabdominales:

e Diarrhée:

e Hémorragie digestive: Haute [ Basse [J
localisation

e Aphtose digestive : Oui [ Non 1[I
localisation

e Autres:

12. Manifestations pleuro pulmonaires et médiastinales

e Hémoptysie:

e Dyspnée:

e Douleur thoracique :

e Pleurésie:

e Adénopathiesmédiastinales:

e Autres :
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13. ManifestationsMusculaires:

e Myalgies: OOui ONon
e Gonflementmusculaire: OOui ONon
e Myosite: OOui ONon

14. ManifestationsRénales:

e Hématurie: OOui ONon
e Protéinurie: OOui ONon
e Syndromenéphrotique: OOui ONon
e Néphropathieglomérulaire:  OOui ONon
e Amylose: OOui ONon

15. ManifestationsGlandulaires:

e Orchiépididymite: OOui ONon
e Gougerot-Sjogren: OOui ONon
e Parotidite:a0OuicNon

e Autres:

16. ManifestationsHématologiques:

e Splénomégalie: OOui ONon
e Adénopathie: OOui ONon
e Localisations:

e Autres:

17. Autresremarquesal’examenclinigueanoter:
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lll. Les examens paraclinigues :

1. BIOLOGIE:

» Bilaninflammatoire:

o VS:
e CRP
e Electrophoresedesprotides:
o Alpha2globuline:
o Gammaglobuline:
o Ponctionduliquidearticulaire:

o Inflammatoire:

e PLQ
o Fersérique:
o Ferritinémie:

> Bilandela crasesanquine:

e TP:
e TCK:

» Fonctionrénale:

o Urée:
o Créatinine:

o DFG=
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o Protéinurie de 24h : Onégative Opositive

> Bilanhépatique:

e Transaminases:

e GGT
e PAL
e Bilirubine:

e albumine

» Bilanimmunologique:

e Terraingénétique :
o HLABSTI:
o C3/C4:

> Sérolgiesyphilitique:

e TPHA: Ofaite Ononfaite
e VDRL: Ofaite Ononfaite

» PonctionLombaire:

o PL:
o parametres o Oui /non
o valeur
o CELLULES

o protéines
o glucose

o culture
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2. IMAGERIE :
» Fond d’ceil:
Ofait Ononfait
Résultat:

> Angiographierétinienne:

Ofaite Ononfaite
Résultat:

> Echographie occulaire :

Ofaite Ononfaite
Résultat

» OCT:
Ofait Ononfait
Résultat:

> Champ visuel :

Ofait Ononfait
Résultat:

> Test des couleurs :

Ofait Ononfait
Résultat:
V. Traitement :

1. Corticothérapie

e Par voie locale

e Par voie systémique
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o Traitement de fond : dose :
o Bolus

2. Mydriatigues:

3. Anticoagulants
e Aspirine
e AVK

4, Antalgiques :

e Paracetamol
e Paracetamol+codéine
e AINS

5. Immunosuppresseurs :

e Colchicine

e meétothrexate

e Chlorambucil

e Cyclophosphamide
e Azathioprine

e Ciclosporine

e Thalidomide

6. Nouvelles molécules :

Interferon Alpha 2a

Anti-IL1

Anti-IL6

AntiTNFAlpha
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7. Autres traitements :

V. Examen ophtalmologique de contrdle :

A 1mois :
PARAMETRES oD
S/C
AV
A/C
RA
DIRECT
RPM CONSENSUEL
MARCUS GUNN
TO
ANNEXES
CORNEE
CA
SA
IRIS
CRISTALLIN
FO
A 3 mois
PARAMETRES oD
S/C
AV
A/C
RA
DIRECT
RPM CONSENSUEL
MARCUS GUNN
TO
ANNEXES
CORNEE
CA
SA
IRIS
CRISTALLIN
FO
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A 6 mois :
PARAMETRES oD 0G
S/C
AV
A/C
RA
DIRECT
RPM CONSENSUEL
MARCUS GUNN
TO
ANNEXES
CORNEE
CA
SA
IRIS
CRISTALLIN
FO
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VI.

Evolution et complication :

Favorable :

Défavorable :

Observance du traitement :

Suivi de pres :

oui

’non [J pourquoi

ouill non [] pourquoi

Délai d’apparition des complications :

Nombre de poussées depuis le diagnostic :

Type de complications
Cataracte

Synéchie iridocristallienne
Secclusion pupillaire
Hypertonie oculaire
Glaucome

Rubéose irienne

Ischémie rétinienne

Trou maculaire
Dégénérescence maculaire
Paleur papillaire
Néovaisseaux
Hémorragie de vitré

Décollement de rétine

cause du déces :
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